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全 国 高 等 学 校 五 年 制 本 科 临 床 医学 专业 


卫生 部 规划 教材 自 1978 年 第 一 轮 出 版 至 今 已 有 
尖 法 祖 、 吴 阶 平 . 吴 孟 超 、 陈 濒 珠 
有 丰富 的 fmt 学 经 验 、 有 高 度 责任 感 和 敬业 精神 的 国 
参与 了 本 套 教 材 的 创建 和 每 一 轮 教材 的 修订 工作 ,使 我 国 
的 五 4 i 改 材 从 无 到 有 ,从 少 到 多 ,从 多 到 精 、 en 与 创新 ,形成 了 课程 
门类 齐全 学科 系 统 优化 .内 容 衔接 合理 ,结构 体系 科学 的 由 规划 教材 .配套 教材 .配套 光盘 \ 数 
字 出 版 ,网络 增值 服务 组 成 的 立体 化 教材 格局 。 这 套 教 材 为 我 国 千 百 万 医学 生 的 培养 和 成 才 提 
供 了 根本 保障 ,为 我 国 培养 了 一 代 又 一 代 高 水 平 .高 素质 的 合格 医学 人 才 ,为 推动 我 国医 疗 卫生 
e 和 发 展 做 出 了 历史 性 巨大 贡献 ,并 通过 教材 的 创新 建设 和 高 质量 发 展 .推动 了 我 国 
科教 育 的 改革 和 发 展 ,促进 了 我 国医 药学 相关 学 科 或 领域 的 教材 建设 和 教育 发 展 . 
走出 了 一 条 适合 中 国医 药学 教育 和 卫生 事业 发 展 实际 的 具有 中 国 特色 医药 学 教材 建设 和 发 展 
的 道路 ,创建 了 中 国 特色 医药 学 教育 教材 建设 模式 。 老 一 辈 医 学 教育 家 和 科学 家 们 亲切 地 称 这 
套 教材 是 中 国医 学 教育 的 “干细胞 "教材 . 


全 国 高 等 学 校 五 年 站 
35 年 的 历史 。 
等 院 - NM E 
内 外 著名 院士 、 


A^ 


本 套 第 八 轮 教材 修订 启动 之 时 , 正 是 全 球 医学 教育 百年 反思 之 际 ,更 是 我 国医 疗 卫 生体 制 
改革 和 医学 教育 改革 全 方位 深入 推进 之 时 ,教育 部 .卫生 部 共同 召开 了 全 国医 学 教育 改革 工作 
会 议 , 启 动 了 “5+3” 为 主体 的 临床 医学 教育 综合 改革 ,形成 了 以 医改 推动 教改 ,教改 服务 医改 的 
历史 发 展 格局 。 人 民 卫 生出 版 社 和 全 国 高 等 医药 教材 建设 研究 会 紧 紧 抓 住 医学 教育 综合 改革 
的 历史 发 展 机 遇 期 ,以 全 国 高 等 学 校 五 年 制 本 科 临 床 医学 专业 第 八 轮 规划 教材 全 面 启动 为 契 
机 ,以 规划 教材 创新 建设 ,全 面 推进 国家 级 规划 教材 建设 工作 ,服务 于 医改 和 教改 。 


第 八 轮 教材 的 修订 原则 是 积极 贵 彻 落实 教育 部 .卫生 部 关于 实施 临床 医学 教育 综合 改革 的 
意见 ,努力 优化 人 才 培养 结构 ,坚持 以 需求 为 导向 ,构建 发 展 以 “5+3” 模式 为 主体 的 Nes 学 人 
;改革 课程 体系 .教学 内 容 .教学 方法 和 评价 考核 办 法 ;将 医德 教育 贯穿 于 医学 教育 

,强化 临床 实践 教学 ,采取 多 种 措施 ,切实 落实 好 * 早 临床 .多 临床 .反复 临床 "的 要求 ， 


: 生 的 临床 实践 能 力 


在 全 国医 学 教育 综合 改革 精神 鼓舞 下 和 老 一 辈 医 学 家 泰 献 精 神 的 感 各 下 ,全国 一 
教学 EHE ,医疗 第 一 线 的 中 青年 专家 ,学 者 BRR FE ERO CSS (86 
: 念 度 和 无 私 泰 献 的 敬业 精神 ,积极 参与 第 八 轮 教 材 的 修订 和 建设 工作 ,紧密 结合 七 年 
临床 医学 专业 培养 月 标 、 高 等 医学 教育 教学 改革 的 需 妈 和 医药 卫生 行业 和信 才 的 需求 , 借 Si 
外 医学 教育 教学 的 经 验 和 成 果 , 不 断 创 新 编写 思路 和 编写 模式 ,不 断 完善 表现 形式 和 内 容 , UBT 
提升 编写 水 于 和 质量 ,已 逐渐 将 每 一 部 教材 打造 成 了 学 科 精 品 教 材 ,使 第 八 轮 全 食 教 材 虽 加 成 
E 兽 和 科学 ,从 而 构建 了 适合 “5+3” 为 主体 的 医学 教育 综合 改革 需要 和 卓越 临床 医师 培养 需 
求 的 教材 体系 ,推动 了 适合 中 | 本 国情 的 二 年 制 本 科 临 床 医 党 


太 业 课程 体系 的 建设 


本 次 修订 和 编写 特点 如 下 : 


1. 教材 编写 修订 工作 是 在 教育 部 .卫生 部 的 领导 和 支持 下 ,按照 “5+3” 为 主体 的 临床 医学 
教育 综合 改革 的 时 间 表 ,路线 图 和 施工 图 进行 顶层 设计 ,由 全 国信 j 教 材 建设 研究 会 规划 ， 
全 国 临 床 医学 专业 教材 评审 委员 会 审定 ,院士 专家 把 关 ,全 国 各 医学 院 校 知名 专家 ,教授 编写 ， 
人 民 卫 生出 版 社 高 质量 精品 出 版 。 


2. 教材 编写 修订 工作 是 根据 教育 部 培养 目标 .卫生 部 行业 要 求 .社会 用 人 需求 ,在 全 国 进行 
科学 调研 的 基础 上 ,借鉴 国内 外 医学 人 才 培养 模式 和 教材 建设 经 验 ,充分 研究 论证 本 专业 人 才 
素质 要 求 .学科 体系 构成 .课程 体系 设计 和 教材 体系 规划 后 ,科学 进行 的 。 


3. 在 全 国 广泛 .深入 调研 的 基础 上 ,总 结 和 汲取 了 前 七 轮 教材 的 编写 经 验 和 成 果 , 尤 其 是 对 
一 些 不 足 之 处 进行 了 大 量 的 修改 和 完善 ,并 在 充分 体现 科学 性 ,权威 性 的 基础 上 ,更 考虑 其 全 国 
范围 的 代表 性 和 适用 性 。 


4. ipis 写 修订 工作 着 力 进 行 课程 体 系 的 优化 改革 和 教材 体系 的 建设 创新 一 一 科学 整合 
课程 淡化 学 科 意识 .实现 整体 优化 ， . 注 醒 系统 和 学 .保证 点 面 结合 ”继续 坚持 E E 
E” AAE EN, RZ R. 


AT: 注重 提高 Hom RK juges a Lid 
了 留 白 , 便 于 学 生 记 录 和 标记 书 中 重点 知识 


Ie] 


6. 为 满足 教学 资源 的 多 样 化 需求 ,实现 教材 系列 化 立体 化 和 数字 化 建设 ,大 部 分 教材 配 有 
E io 区 资料 ,并 实现 了 全 套 教 材 的 网 络 增值 服务 ,方便 老师 教学 和 学 生 自 


第 八 轮 教材 共有 53 种 ,其 中 新 增 2 种 , 即 《 医 患 沟通 》 和 《肿瘤 学 概论 ;更 名 1 种, 即 《总 诊 
医学 》 更 名 为 (急诊 与 灾难 医学 合并 2 种 , 即 《 生 物化 学 》 与 《医学 分 子 生 物 物 学 ) 合 并 为 (生物 
化 学 与 分 子 生物 学 》 全 套 教材 均 为 “十 二 et rd 除 《肿瘤 学 
概论 ) 外 ) 和 卫生 部 “十 二 五 ”规划 教材 ,于 2013 年 6 月 全 部 出 版 发 行 ， 


本 套 教 材 是 在 我 国医 学 教育 综合 改革 ,构建 “5+3” 为 主体 iH 床 医学 人 才 培 养 体系 背景 下 
组 织 编写 的 ,希望 全 国 广 Be I UTOR AS EREU , St D GRE MEN, AGAR HEUS | 
和 完善 教材 内 容 , 提 高 教材 质量 ,为 第 九 轮 教材 的 修订 工作 建言 
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第 六 届 全 国 高 等 学 校 五 年 制 本 科 临 床 医学 专业 


Ti 问 
ARER ERA UAR RAE LA 
主任 委员 


陈 源 珠 ”钟南山 


副 主 任 委员 
ERF 杨 宝 峰 REI 柯 杨 石 应 康 MRR 


E R (以 姓氏 笔画 为 序 
E GE 于 冠军 王家 良 THA 文 历 阳 XRM N 


Dy 
FLIE HSR A 波 白人 驹 汉 友 梅 BAXE AUI 
XER JA EUR Gb 宏 REW AU MEE 
Wo ME 郎 景 和 赵 SEO 赵 坟 沛 Hak MAS 


Wd Buw Bug 曾 因明 QUAS E Æ 


高 水 平 ,高 质量 的 医学 教育 既是 办 好 人 民 满意 
医药 卫生 体制 改革 的 不 断 深入 ,对 高 


高 的 要 求 。 如 何 培养 适应 国家 需要 、 人 民 满 意 的 高 质量 ,高 水 平 
局 之 年 ,教育 部 和 了 


要 任务 a 为 此 ,在 "十 二 五 " 开 


医学 教育 综合 改革 要 求 了 
医学 教育 规律 D gio 


RiT 


BARIERA RA 
创新 为 动力 ,着 力 于 医学 教育 发 


教育 的 重要 组 成 部 分 ,也 是 医疗 卫生 事业 改 


ML 


:教育 改革 也 提出 了 出 
ELA 


是 当前 医学 教育 的 首 


教育 综合 改革 


医学 人 才 
施 了 医 


a 


部 共同 组 织 实 学 


LÆ 


BEEZ DAER EAS XX UL , RE 


展 与 医药 卫生 事业 发 展 的 紧密 结合 ,着力 


于 人 才 培养 模式 和 体制 机制 
12713 


[DIE 


liin} 


事业 和 SE: 


教材 建设 在 提高 人 才 培养 质量 
求 以 教材 建设 为 抓 3 
给 临床 医生 以 正确 的 指导 。 人 民 卫 4 
和 出 版 工 


学 教育 精英 的 努力 和 参与 下 ,其 出 版 
一 代 又 一 代 优秀 的 医药 学 人 才 ,为 推动 


次 第 八 轮 五 年 制 本 科 临 床 医学 


教育 领域 综合 改革 ”精神 的 背景 下 ,也 
综合 改革 的 若干 意见 》 的 基础 上 启动 


:教育 的 全 过 


我 们 相信 ,在 教育 、 
第 八 轮 五 年 制 本 科 临 刻 
培养 质量 将 产生 积极 的 扒 


J 生 系统 的 通 


p La 


Wt 


,形成 了 课程 种 类 齐全 ,学 
吴阶平 AAL , 吴 孟 超 , 陈 源 珠 等 院 j 


从 提 高 医学 生 


HAA h 


EARE, AJIT 
PEA A E i EBEA Z B] BI TER , MA T 
素 水 平 提供 坚实 的 人 才 保 障 。 


PERS 
F, 推 动 医学 课程 和 教学 方法 改革 。 一 本 好 的 教材 ,给 医学 后 以 正确 的 引导 ， 
E 出 版 社 作为 国家 级 优秀 出 版 音 


FHER 


专业 规划 教材 的 修订 工 
:落实 卫生 部 .教育 部 联合 下 发 的 《关于 实施 临床 医学 教育 


的 。 修 


得 , 增 


力 合作 


上 为 代表 的 老 一 辈 
的 五 年 制 本 科 临 床 医学 专业 规 龟 
我 国医 疗 卫 生 事 业 
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第 一 市 


儿科 学 的 范围 和 任务 


儿科 学 是 临床 医学 范畴 中 的 二 级 学 科 , 其 研究 对 象 是 自 胎儿 至 青春 期 的 儿童 ,研究 内 容 可 


以 分 为 以 下 四 个 方面 : 


研究 儿童 生长 发 育 的 规律 及 


性 能 力 。 


研究 儿童 时 期 各 种 疾病 的 发 生 、 
病 的 发 生 率 和 死亡 率 , 提高 疾病 的 治愈 率 。 


影响 因素 ,不断 提高 儿童 的 体格 .智能 发 育 水 平和 社会 适应 


发 展 规律 以 及 临床 诊断 和 治疗 的 理论 和 技术 ,不 断 降低 疾 


研究 各 种 疾病 的 预防 措施 ,包括 免疫 接种 .先天 性 遗传 性 疾病 的 得 查 .科学 知识 普及 教育 
等 ,这 是 现代 儿科 学 最 具有 发 展 潜力 的 方面 ,将 会 占据 越 来 越 重要 的 地 位 。 


研究 儿童 中 各 种 疾病 的 康复 可 能 性 以 及 具体 方法 , 尽 可 能 地 帮助 这 些 患 儿 提 高 他 们 的 生活 


质量 旋 至 完全 恢复 健康 。 
以 上 研究 内 容 归结 起 来 就 是 儿科 学 的 宗旨 :保障 儿童 健康 ,提高 生命 质量 。 
随 着 医学 研究 的 进展 ,儿科 学 也 不 断 向 更 深入 专业 的 三 级 学 科 细 化 发 展 ,同时 也 不 断 派生 


出 新 的 专业 。 儿 科学 的 三 级 学 科 分 支 类 似 内 科学 ,主要 以 系统 划分 ,如 呼吸 消化、 循环 .神经 、 


液 .肾脏 、 内 分 泌 等 ,此 外 ,还 有 传染 病 和 急救 医学 等 特殊 专业 。 小 儿 外 科学 则 为 外 科学 范畴 


内 的 三 级 学 科 。 上 述 学 科 虽 然 在 分 类 上 与 内 科学 相似 ,但 是 其 研究 内 容 及 内 在 规律 与 成 人 差别 


颇 大 ,应 予以 注意 ,不 能 混淆 或 替代 。 


新 生 儿 医学 和 儿童 保健 
涉及 的 方面 :新 生 儿 期 的 死 1 
理 方法 与 其 他 时 期 有 诸多 不 


医学 是 儿科 学 中 最 具 特 色 的 学 科 , 其 研究 内 容 是 其 他 临床 学 科 极 少 
亡 率 仍然 非常 高 , 占 婴 儿 死 亡 率 的 60%~70%, 此 期 疾病 的 种 类 和 处 
同 ,是 一 


个 非常 时 期 ;儿童 保健 医学 是 研究 儿童 各 时 期 正常 体格 生 


长 ,智能 和 心理 发 育 规 律 及 其 影响 因素 的 学 科 , 通 过 各 种 措施 ,促进 有 利 因素 ,防止 不 利 因素 ,及 
时 处 理 各 种 偏离 .异常 ,保证 小 儿 健康 成 长 。 由 于 某 些 年 龄 阶段 的 儿童 具有 特殊 的 临床 特点 , 近 


年 来 发 展 出 了 围 生 期 医学 。 围 4 
指 胎 龄 28 周至 出 生 后 不 满 1 
而 且 与 妇 产 科 的 工作 有 密切 


期 医学 实际 上 是 介 于 儿科 学 和 妇 产 科学 之 间 的 边缘 学 科 , 一 般 
周 的 小 儿 , 由 于 此 期 受 环境 因素 影响 颇 大 ,发 病 率 和 死亡 率 最 高 ， 
其 系 ,需要 两 个 学 科 的 积极 合作 来 共同 研究 处 理 这 一 时 期 的 问题 。 


随 着 医学 科学 和 技术 的 不 断 发 展 ,儿科 学 必 将 向 各 个 分 支 纵深 分 化 ,新 的 学 科 边缘 性 的 学 科 必 
将 继续 应 运 而 生 。 然 而 ,儿科 学 的 分 化 发 展 趋势 绝 不 是 儿科 学 自身 的 肢解 终结 ,在 学 习 和 研究 
儿科 学 某 一 分 支 学 科 时 , 切 不 可 忽略 对 儿科 学 基础 和 学 科 总 体 的 潜心 研究 和 关注 。 


二 节 ”儿科 学 的 特点 


与 其 他 临床 学 科 相 比 ,儿科 学 有 其 不 同 的 特点 ,这 些 特点 产生 的 根本 原因 在 于 儿科 学 研究 
的 对 象 是 儿童 。 儿 童 时 期 是 机 体 处 于 不 断 生长 发 育 的 阶段 ,因此 表现 出 的 基本 特点 有 三 方面 : 


QD 个 体 差异 .性别 差 异 和 年 龄 差异 都 非常 大 ,无 论 是 对 健康 状态 的 评价 ,还 是 对 疾病 的 临床 诊断 
书 对 疾病 造成 损伤 的 恢复 能 力 较 强 , 常 常 在 生长 发 育 的 过 程 中 对 比较 


都 不 宜 


H 
严重 的 损伤 实现 自然 改善 或 修复 , 因 


单一 标准 衡量 。 


此 ,只 要 度 过 危重 期 , 常 可 满意 恢复 ,适宜 的 康复 治疗 常 有 
1 
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事半功倍 的 效果 。 


@ 自 身 防护 能 力 较 弱 , 易 受 各 种 不 良 因 素 的 影响 而 导致 疾病 的 发 生 和 性 格 行 


为 的 偏离 ,而 且 一 旦 造成 损伤 ,往往 影响 一 生 , 因 此 应 该 特别 注重 预防 保健 工作 。 儿 科学 具有 以 


下 主要 特点 。 
【解剖 】 


随 着 体格 生长 发 育 的 进展 ,身体 各 部 位 逐渐 长 大 , 头 . 躯 干 和 四 肢 的 比例 发 生 改 变 , 内 脏 的 
位 置 也 随 年 龄 增长 而 不 同 ,如 肝脏 右 下 缘 位 置 在 3 岁 前 可 在 右 肋 缘 下 2cm 内 ,3 岁 后 逐渐 上 移 ， 
6~7 岁 后 在 正常 情况 下 右 肋 缘 下 不 应 触及 。 在 体格 检查 时 必须 熟悉 各 年 龄 儿童 的 体格 生长 发 育 
规律 ,才能 正确 判断 和 处 理 临床 问题 。 


【功能 】 
各 系统 器 官 的 功能 也 随 年 龄 增长 逐渐 发 育成 熟 ,因此 不 同年 龄 儿童 的 生理 ,生化 正常 值 各 


自 不 同 , 如 心率 .呼吸 频率 .血压 ,血清 和 其 他 体液 的 生化 检验 值 等 。 此 外 , 某 年 龄 阶段 的 功能 不 
成 熟 常 是 疾病 发 生 的 内 在 因素 ,如 婴 幼 儿 的 代谢 旺盛 ,营养 的 需求 量 相对 较 高 ,但 是 此 时 期 胃 肠 
的 消化 吸收 功能 尚 不 完善 , 易 发 生 消 化 不 良 。 因 此 ,掌握 各 年 龄 儿童 的 功能 变化 特点 是 儿科 临 
床 工 作 的 基本 要 求 。 


【病理 】 


的 儿童 之 间 也 会 出 
人 和 年 长 儿 则 可 引 
【免疫 】 

小 年 龄 儿童 的 
成 人 和 年 长 儿 低 下 


此 适当 的 预防 措施 对 小 年 龄 儿童 特别 重要 。 
[心理 和 行为 】 


儿童 时 期 是 心 
通过 训练 予以 调适 


对 同一 致 病因 素 ,儿童 与 成 人 的 病理 反应 和 疾病 过 程 会 有 相当 大 的 差异 , 即 或 是 不 同年 龄 


现 这 种 差异 ,如 由 肺炎 球菌 所 致 的 肺 内 感染 ,婴儿 常 表现 为 支气管 肺炎 ,而 成 
起 大 叶 性 肺炎 病变 。 


非特 异性 免疫 ,体液 免疫 和 细胞 免疫 功能 都 不 成 熟 ,因此 抗 感染 免疫 能 力 比 
,如 婴 幼儿 时 期 sIgA 和 IgG 水 平均 较 低 , 容 易 发 生 呼 吸 道 和 消化 道 感染 。 因 


理 , 行 为 形成 的 基础 阶段 ,可 塑性 非常 强 。 及 时 发 现 小 儿 的 天 赋 气 质 特点 ， 
;根据 不 同年 龄 儿童 的 心理 特点 ,提供 合适 的 环境 和 条 件 ,给 予 耐 心 的 引导 和 


正确 的 教养 ,可 以 培养 儿童 良好 的 个 性 和 行为 习惯 。 


【 疾病 种 类 ] 
儿童 中 疾病 发 


生 的 种 类 与 成 人 有 非常 大 的 差别 ,如 心血 管 疾病 ,在 儿童 中 主要 以 先天 性 心 


脏 病 为 主 ,而 成 人 则 以 冠状 动脉 心脏 病 为 多 ; 儿童 白血病 中 以 急性 淋巴 细胞 白血病 占 多 数 ,而 成 


人 则 以 粒 细胞 白 1 

先天 遗传 和 转生 期 
[ 临床 表现 】 
儿科 患者 在 临 

往往 表现 为 体温 不 


病 居多 。 此 外 ,不 同年 龄 儿童 的 疾病 种 类 也 有 相当 差异 ,如 新 生 儿 疾病 常 与 
因素 有 关 , 婴 幼儿 疾病 中 以 感染 性 疾病 占 多数 等 。 


床 表现 方面 的 特殊 性 主要 集中 在 小 年 龄 儿童 ,年 幼体 弱 儿 对 疾病 的 反应 差 ， 
升 ,不 回 、 纳 呆 、 表 情 淡 漠 , 且 无 明显 定位 症状 和 体征 。 婴 幼儿 易 患 急性 感染 


性 疾病 ,由 于 免疫 功能 不 完善 ,感染 容易 扩散 甚至 发 展 成 败血症 ,病情 发 展 快 ,来 势 凶 险 。 因 此 
儿科 医护 人 员 必 须 密切 观察 ,随时 注意 病情 的 细微 变化 ,不 轻易 放 过 任何 可 疑 表现 。 


诊断 】 
儿童 对 病情 的 
述 病 史 。 全 面 准 确 


表述 常 有 困难 且 不 准确 ,但 仍 应 认真 听取 和 分 析 , 同 时 必须 详细 倾听 家 长 陈 
的 体格 检查 对 于 儿科 的 临床 诊断 非常 重要 ,有 时 甚至 是 关键 性 的 。 发 病 的 年 


龄 和 季节 ,以 及 流行 病 学 史 往往 非常 有 助 于 某 些 疾病 的 诊断 。 不 同年 龄 儿童 的 检验 正常 值 常 不 


相同 ,应 该 特别 注意 。 


【治疗 】 
儿科 的 治疗 应 


X 


该 强调 综合 治疗 ,不 仅 要 重视 对 主要 疾病 的 治疗 ,也 不 可 忽视 对 各 类 并 发 证 


Io oiu 


第 一 章 绪 论 


的 治疗 ,有 时 并 发 症 可 能 是 致死 的 原因 ;不 仅 要 进行 临床 的 药物 治疗 ,还 要 重视 护理 和 支持 疗 
法 。 小 儿 的 药物 剂量 必须 按 体 重 或 体 表面 积 仔细 计算 ,并 且 要 重视 适当 的 液体 出 和 人 量 和 液体 
疗法 。 

【 预后 】 "de 

儿童 疾病 往往 来 势 凶 猛 , 但 是 如 能 及 时 处 理 , 度 过 危重 期 后 ,恢复 也 较 快 , 且 较 少 转 成 慢性 
或 留 下 后 遗 症 , 常 是 儿科 医师 的 慰藉 。 因 此 ,临床 的 早期 诊断 和 治疗 显得 特别 重要 ,适时 正确 的 
处 理 不 仅 有 助 于 患 儿 的 转危为安 ,也 有 益 于 病情 的 转 归 预后 。 

【预防 】 

已 有 不 少 严 重 威胁 人 类 健康 的 急性 传染 病 可 以 通过 预防 接种 得 以 避免 ,此 项 工作 基本 上 是 
在 儿童 时 期 进行 ,是 儿科 工作 的 重要 方面 。 目 前 许多 成 人 疾病 或 老年 性 疾病 的 儿童 期 预防 已 经 
受到 重视 ,如 动脉 粥 样 硬 化 引起 的 冠状 动脉 心脏 病 ,高 血压 和 糖尿 病 等 都 与 儿童 时 期 的 饮食 有 
关 ; 成 人 的 心理 问题 也 与 儿童 时 期 的 环境 条 件 和 心理 卫生 有 关 。 


第 三 节 小儿 年 龄 分 期 


儿童 的 生长 发 育 是 一 个 连续 渐进 的 动态 过 程 ,不 应 被 人 为 地 割裂 认识 。 但 是 在 这 个 过 程 中 ， 
随 着 年 龄 的 增长 ,儿童 的 解剖 、 生 理 和 心理 等 功能 确实 在 不 同 的 阶段 表现 出 与 年 龄 相关 的 规 得 
性 。 因 此 ,在 实际 工作 中 将 小 儿 年 龄 分 为 七 期 ,以 便 熟悉 掌握 。 
胎儿 期 

从 受精 卵 形成 到 小 儿 出 生 为 止 , 共 40 周 。 胎 儿 的 周 龄 即 为 胎 龄 ,或 称 为 妊娠 龄 。 母 亲 妊 
娠 期 间 如 受 外 界 不 利 因素 影响 ,包括 感染 创伤. 滥用 药物 ,接触 放射 性 物质 毒品 等 ,以 及 营 
养 缺 乏 .严重 疾病 和 心理 创伤 等 ,都 可 能 影响 胎儿 的 正常 生长 发 育 ,导致 流产 .畸形 或 宫 内 发 育 
不 良 等 。 


Ld 


-SGP E JL 期 


B AJLI RELF AE 28 天 之 前 , 按 年 龄 划分 ,此 期 实际 包含 在 婴儿 期 内 。 由 于 此 
期 在 生长 发 育 和 疾病 方面 具有 非常 明显 的 特殊 性 , 且 发 病 率 高 ,死亡 率 也 高 ,因此 单独 列 为 婴儿 


化 ,但 其 适应 能 力 尚 不 完善 。 此 外 ,分 娩 过 程 中 的 损伤 .感染 延续 存在 ,先天 性 畸形 也 常 在 此 期 
表现 。 


BÓ: 儿 期 


自 出 生 到 1 周岁 之 前 为 婴儿 期 。 此 期 是 生长 发 育 极其 旺盛 的 阶段 ,因此 对 营养 的 需求 量 
相对 较 高 。 此 时 ,各 系统 器 官 的 生长 发 育 虽然 也 在 持续 进行 ,但 是 不 够 成 熟 完 善 ,尤其 是 消化 
系统 常常 难以 适应 对 大 量 食物 的 消化 吸收 ,容易 发 生 消化 道 功能 紊乱 。 同 时 ,婴儿 体内 来 自 
母体 的 抗体 逐渐 减少 ,自身 的 免疫 功能 尚未 成 熟 , 抗 感染 能 力 较 弱 , 易 发 生 各 种 感染 和 传染 性 


pq. 幼儿 其 
自 1 岁 至 满 3 周岁 之 前 为 幼儿 期 。 体 格 生长 发 育 速度 较 前 稍 减 慢 ,而 智能 发 育 迅 速 ,同时 
活动 范围 渐 广 ,接触 社会 事物 渐 多 。 此 阶段 消化 系统 功能 仍 不 完善 ,营养 的 需求 量 仍然 相对 较 
高 ,而 断 乳 和 转 乳 期 食物 添加 须 在 此 时 进行 ,因此 适宜 的 喂养 仍然 是 保持 正常 生长 发 育 的 重要 


期 中 的 一 个 特殊 时 期 。 在 此 期 间 ,小儿 脱离 母体 转 而 独立 生存 ,所 处 的 内 外 环境 发 生根 本 的 变 


环节 。 此 期 小 儿 对 危险 的 识别 和 自我 保护 能 力 都 有 限 , 因 此 意外 伤害 发 生 率 非 常 高 ,应 格外 注 
意 防护 。 


五 .学 龄 前 期 
自 3 周岁 至 67 岁入 小 学 前 为 学 龄 前 期 。 此 时 体格 生长 发 育 速度 已 经 减 慢 ,处 于 稳步 增长 
状态 ;而 智能 发 育 更 加 迅速 ,与 同龄 儿童 和 社会 事物 有 了 广泛 的 接触 ,知识 面 能 够 得 以 扩大 , 自 
理 能 力 和 初步 社交 能 力 能 够 得 到 锻炼。 
六 .学 de 其 
自 入 小 学 始 (6-7 岁 ) 至 青春 期 前 为 学 龄 期 。 此 期 儿童 的 体格 生长 速度 相对 缓慢 , 除 生殖 系 
统 外 ,各 系统 器 官 外 形 均 已 接近 成 人 。 智 能 发 育 更 加 成 熟 ,可 以 接受 系统 的 科学 文化 教育 。 
七 .青春 期 
青春 期 年 龄 范围 一 般 从 10-20 岁 ,女孩 的 青春 期 开始 年 龄 和 结束 年 龄 都 比 男孩 早 2 年 左右 。 
青春 期 的 进入 和 结束 年 龄 存在 较 大 的 个 体 差异 , 约 可 相差 2-4 岁 。 此 期 儿童 的 体格 生长 发 育 再 


| 次 加 速 , 出 现 第 二 次 高 峰 ,同时 生殖 系统 的 发 育 也 加 速 并 渐 趋 成 熟 。 


第 四 节 ”儿科 学 的 发 展 与 展望 


与 西方 医学 比较 而 言 ,我 国 的 中 医 儿 科 起 源 要 早 得 多 , 自 扁 静 “为 小 儿 医 "以 来 已 有 2400 余 


”年 , 自 宋代 钱 乙 建立 中 医 儿 科学 体系 以 来 也 有 近 900 年 。 此 前 在 唐 代 已 在 太医 署 正规 培养 5 年 


制 少 小 科 专科 医师 , 隆 . 唐 时 代 已 有 多 部 儿科 专著 问世 ,如 《 诸 病源 修 论 》 和 《小 儿 药 证 直 诀 等， 
收集 论述 小 儿 杂 病 诸 候 6 卷 255 候 ,建立 了 中 医 儿 科 以 五 脏 为 中 心 的 临床 辨证 方法 。16 世纪 中 


O 叶 发 明 的 接种 人 痘 预防 天 花 的 方法 比 欧洲 发 明 牛 辣 接 种 早 百 余年 。 进 入 19 世纪 后 ,西方 儿科 


学 发 展 迅速 ,并 随 着 商品 和 教会 进入 我 国 。 
20 世纪 30 年 代 西 医 儿 科学 在 我 国 开始 受到 重视 ,至 20 世纪 40 年 代 儿 科 临 床 医疗 规模 初 
& ,当时 的 工作 重点 在 于 诊治 各 种 传染 病 和 防治 营养 不 良 。 由 于 儿科 人 才 日 趋 紧缺 ,儿科 学 教 

运 而 生 。1943 年 ,我 国 现代 儿科 学 的 疯 基 人 诸 福 棠 教授 主编 的 《实用 儿科 学 》 首 版 问世 ,成 
国 第 一 部 大 型 的 儿科 医学 参考 书 , 标 志 着 我 国 现代 儿科 学 的 建立 。 

自 19 世纪 至 20 世纪末, 西医 儿科 学 的 重大 贡献 主要 在 于 有 效 地 防治 传染 病 和 营养 不 良 方 
面 ,两 者 为 当时 儿童 死亡 的 首要 原因 。 预 防 多 种 传染 病 疫苗 的 研制 成 功 ,使 得 儿童 中 常见 传染 
病 的 发 生 率 明 显 下 降 , 婴儿 死亡 率 逐 年 降低 。 同 时 ,由 于 抗生素 的 不 断 发 展 和 广泛 应 用 ,儿童 中 
感染 性 疾病 的 发 病 率 和 死亡 率 也 大 幅度 下 降 。 代 乳 食品 和 配方 乳 的 研究 和 提供 曾经 瓜 救 了 大 


O 量 儿童 的 生命 ,近年 来 大 力 提倡 母乳 喂养 使 得 儿童 的 健康 水 平 更 加 提高 。 


中 华人 民 共 和 国 成 立 以 后 ,在 城乡 各 地 建立 和 完善 了 儿科 的 医疗 机 构 ,并 且 按照 预防 为 主 
的 方针 在 全 国 大 多 数 地 区 建立 起 妇幼 保健 机 构 ,同时 普遍 办 起 了 各 种 形式 的 托 幼 机 构 。 这 些 机 
构 对 于 保障 我 国 儿童 的 健康 和 提高 儿童 的 生命 质量 起 了 至 关 重 要 的 作用 。 通 过 这 些 机 构 , 儿童 
的 生长 发 育 监测 .先天 性 遗传 性 疾病 的 筛 查 ,疫苗 的 预防 接种 、“ 四 病 " 的 防治 得 以 落实 ,儿童 中 
常见 病 、 多 发 病 能 够 得 到 及 时 的 诊治 (图 1-1 Æ 1-2) 2011 年 国务 院 发 布 了 《中 国 妇女 发 展 岗 
要 (2011-2020 年 )》 和 《中 国 儿 童 发 展 纲要 (2011-2020 年 )》, 进一步 把 妇女 和 儿童 健康 纳入 国民 
经 济 和 社会 发 展 规划 ,作为 优先 发 展 的 领域 之 一 。 

尽管 我 国 儿 童 目前 的 主要 健康 问题 从 总 体 上 看 还 集中 在 感染 性 和 营养 性 疾病 等 常见 病 、 多 
发 病 方 面 ,但 是 与 20 世纪 比较 而 言 ,这 些 疾病 的 发 生 率 和 严重 性 已 经 降低 ;并 且 在 某 些 发 达 地 
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的 新 生 儿 死亡 率 . 婴 儿 死 亡 率 和 5 岁 以 下 儿童 死亡 率 。 


1991~2009 年 我 国 监测 地 


图 1-1 


卫生 部 《2010 中 国 卫生 统计 年 鉴 》 


资料 来 


TM 


dw 


1 死亡 率 . 婴 儿 死 亡 率 和 5 岁 以 下 儿童 死 


+ P 
图 1-2 我 国 新 生 
卫生 部 《2010 中 国 卫生 统计 年 鉴 》 


区 ,严重 的 营养 不 良和 急性 传染 病 
应 该 开始 向 新 的 领域 发 展 延伸 ,儿科 学 的 任务 不 仅 要 着 重 降低 发 病 率 和 死亡 率 ,更 
保障 儿童 健康 ,提高 生命 质量 的 远大 目标 。 因 此 ,研究 儿童 J 


已 经 少见 


L 童 保健 学 日 益 受到 重 
保证 儿童 的 体格 生长 ， 


视 ,儿童 保健 的 临床 服务 应 该 由 大 城 
智能 发 育 和 社会 适应 性 得 到 全 


心理 健康 TE 


eg V Pee Mestre 


应 该 受到 重视 ,儿童 


新 生 儿 死亡 率 (%o ) 
m 婴儿 死亡 率 (%o ) 


5 岁 以 下 儿童 
死亡 率 (%o) 


率 与 其 他 国家 的 比较 。 资 料 来 自 


LL。 这 些 疾病 谱 的 变化 昭示 我 国 儿科 工作 者 的 注意 力 


应 该 着 眼 于 


E 常 生长 发 育 规律 及 其 影响 因素 的 
市 逐渐 普及 到 中 小 城市 和 乡村 ,以 
均衡 的 发 展 。 同 时 ,研究 儿童 


童 时 期 疾患 的 后 遗 症 将 可 


震 患 各 种 疾病 后 得 以 尽量 完善 恢复 的 儿童 康复 医学 
能 影响 今后 一 生 的 健康 和 幸福 ,而 处 


F 生 长 发 育 阶段 的 儿童 具有 非常 强 的 修复 和 再 塑 能 力 ,在 


适宜 的 康复 治疗 下 往往 可 能 获得 令 人 难以 想象 的 效果 。 此 外 , 某 些 成 人 疾病 的 儿童 期 预防 应 该 
商 , 许 多 疾病 在 成 人 后 (或 在 老年 期 ) 出 现 临 


受到 重视 ,疾病 预防 的 范围 不 应 仅 
床 表现 ,实际 上 发 病 的 过 程 在 儿童 期 已 经 
最 近世 界 卫 生 组 织 和 联合 国 儿童 基金 会 通过 币 
L 童 的 健康 水 平 。 儿 童 疾病 综合 管 


延缓 疾病 的 发 生 .发展 。 


管理 (IMCI)” 的 战略 来 进一步 提高 和 维护 J 


以 下 儿童 中 降低 死亡 
庭 和 社区 ,以 及 卫生 机 构 


\ 疾 病 和 残疾 ,并 促进 他 们 更 好 地 成 长 和 发 育 。 儿 童 
E 措 施 内 容 。 在 医疗 卫 入 
了 在 门诊 就 对 儿童 期 疾病 作出 准确 的 确认 ,保证 了 对 所 有 重大 疾病 的 综合 


构 实 施 的 预防 性 和 医疗 恬 


局 限于 感染 性 疾 
始 ,如 能 在 儿童 期 进行 早期 预防 干预 ,就 可 能 防止 或 


央 订 名 为 “儿童 疾病 综合 
: 理 的 目标 是 在 5 岁 
童 疾病 综合 管理 包括 家 
E 机 构 中 ,IMCI 战略 促进 
治疗 ,加 强 对 家 长 的 


咨询 ,并 提高 了 严重 患 儿 的 转 诊 速度 。 在 社区 医疗 服务 机 构 和 家 庭 里 ,该 战略 促进 了 寻求 适宜 
保健 的 行为 ,提高 了 营养 和 预防 保健 ,并 保障 医嘱 的 正确 执行 。 

儿科 学 的 研究 和 发 展 是 依托 现代 医学 的 进步 展开 的 。 当 前 ,现代 医学 的 革命 性 突破 及 其 引 
领 的 发 展 趋势 应 该 受到 儿科 工作 者 的 高 度 重视 。 相 对 其 他 科学 领域 而 言 ,现代 医学 的 发 展 历史 


人 瞩目 的 进展 ,但 是 对 
发 生 的 研究 相对 滞后 ， 


并 不 长 。 迄 今 为 止 , 虽 然 对 于 外 部 因素 致 病 为 主导 的 创伤 ,感染 性 等 人 类 疾病 的 研究 取得 了 令 


内 部 致 病因 素 的 研究 ,以 及 内 部 致 病因 素 与 环境 因素 相互 作用 导致 疾病 


这 是 目前 疾病 谱 中 肿瘤 、 心 脑 在 


因 。 著 名 的 诺 贝 尔 生理 学 与 医学 奖 获得 者 杜 伯 克 曾 说 :“ 人 类 的 DNA J 
世界 上 发 生 的 一 切 事情 都 与 这 一 序列 息息相关 ,包括 癌症 在 内 的 人 类 疾病 的 发 生 都 与 基因 直接 


或 间接 有 关 … 
健康 的 疑难 顽症 具有 


。2005 年 人 类 基因 组 DNA ATE PUR 
组 学 在 基 


有 程 碑 的 意义 。 基 因 


定 最 终 完成 ,对 于 


管 疾病 和 代谢 性 疾病 居 高 不 下 的 基本 原 


享 列 是 人 类 的 真 说 ,这 个 


F 人 类 攻克 目前 威胁 生命 


因 活 性 和 疾病 的 相关 性 方面 为 破解 疾病 发 


第 一 章 8 论 


生发 展 的 本 源 提供 了 有 力 的 根据 和 方向 ,后 基因 组 学 、 蛋 白质 组 学 、 表 观 遗 传 学 .生物 信息 学 、 
模式 生物 学 等 学 科 的 发 展 和 交叉 组 合 已 经 形成 了 系统 生物 医学 。 系 统 生物 医学 能 够 将 各 种 至 
病因 素 的 相互 作用 、 代 谢 途 径 及 调控 途径 综合 起 来 ,运用 现代 生物 学 的 科学 和 技术 ,解析 人 类 疾 
病 发 生 的 根本 原因 ,从 而 寻求 干预 ,治疗 和 预防 的 方法 。 系 统 生物 医学 对 儿科 学 的 进展 将 有 不 
可 估量 的 影响 ,因为 这 些 研究 必 将 涉及 人 类 生命 和 健康 的 本 质 性 问题 ,儿科 学 正 是 在 解决 这 些 
问题 路 径 的 源头 上 。 

诚然 ,儿科 学 目前 发 展 的 重点 仍然 针对 疾病 的 临床 诊治 ,因为 疾病 依然 是 威胁 人 类 生存 的 
首要 问题 。 然 而 , 随 着 社会 和 经 济 的 发 展 ,生存 将 不 再 是 人 类 生活 的 基本 诉求 ,健康 将 逐渐 成 为 
人 类 生活 的 更 高 追求 。 随 着 人 类 对 于 生命 质量 的 要 求 不 断 提 升 , 对 于 健康 的 定义 也 在 更 新 。20 
世纪 70 年 代 , 联 合 国 世界 卫生 组 织 (WHO) 对 健康 做 了 如 下 定义 ;健康 不 仅 是 躯体 无 病 , 还 要 
有 完整 的 生理 ,心理 状态 和 社会 适应 能 力 "。 对 照 这 样 的 目标 ,我 国 儿科 学 在 探索 如 何 维护 和 促 
进 儿 童 的 心理 和 行为 发 育 , 培 养 儿童 具备 优秀 的 社会 适应 能 力 方面 还 需要 倍加 努力 ,并 将 此 项 
任务 列 人 今后 发 展 的 重点 内 容 之 一 。 


( 王 卫 平 ) 
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人 的 生长 发 育 是 指 从 受精 卵 到 成 人 的 成 熟 过 程 。 生 长 和 发 育 是 儿童 不 同 于 成 人 的 重要 特 
点 。 生 长 是 指 儿童 身体 各 器 官 .系统 的 长 大 ,可 有 相应 的 测量 值 来 表示 其 量 的 变化 ; 发育 是 指 细 
胞 ,组织 ,器官 的 分 化 与 功能 成 熟 。 生 长 和 发 育 两 者 紧密 相关 ,生长 是 发 育 的 物质 基础 ,生长 的 
量 的 变化 可 在 一 定 程度 上 反映 身体 器 官 .系统 的 成 熟 状 况 。 


第 一 节 ”生长 发 育 规律 


生长 发 育 ,不 论 总 的 速度 或 各 器 官 系统 的 发 育 顺序 ,都 遵循 一 定 的 规律 。 认 识 总 的 规律 性 


有 助 于 儿科 医师 对 儿童 生长 发 育 状况 进行 正确 评价 与 指导 。 

1. 生长 发 育 是 连续 的 \ 有 阶段 性 的 过 程 ” 生 长 发 育 在 整个 儿童 时 期 不 断 进行 ,但 各 年 龄 阶 
段 生长 发 育 有 一 定 的 特点 ,不 同年 龄 阶段 生长 速度 不 同 。 例如 ,体重 和 身长 在 生 后 第 1 年 ,尤其 
前 3 个 月 增加 很 快 ,第 1 年 为 生 后 的 第 一 200 m. 

个 生长 高 峰 ;第 2 年 以 后 生长 速度 逐渐 减 i Wem 0 
慢 ,至 青春 期 生长 速度 又 加 快 ,出 现 第 二 160 / 
个 生长 高 峰 。 "i 六 m 

2. 各 系统 ,器官 生长 发 育 不 平衡 A o 5 unum l 

体 各 器 官 .系统 的 发 育 顺序 遵循 一 定 规 100p Poma M ACE 


Ti 


律 。 如 神经 系统 发 育 较 早 , 脑 在 生 后 2 5 
内 发 育 较 快 ;淋巴 系统 在 儿童 期 迅速 4 
长 ,于 青春 期 前 达 高 峰 , 以 后 逐渐 下 降 ; 和 4 
殖 系统 发 育 较 晚 。 其 他 系统 ,如 心 . 肝 、. 肾 、 
肉 的 发 育 基 本 与 体格 生长 相 平行 (图 . 
-1)。 各 系统 发 育 速度 的 不 同 与 儿童 不 同 
年 龄 阶段 的 生理 功能 有 关 。 图 2-1 各 系统 器 官 发 育 不 平衡 
3. 生长 发 育 的 个 体 差异 儿童 生长 
发 育 虽 按 一 定 的 总 规律 发 展 ,但 因 在 一 定 范围 内 受 遗传 环境 的 影响 ,存在 着 相当 大 的 个 体 差 
异 ,每 个 人 生长 的 “轨道 "不 会 完全 相同 。 因 此 ,儿童 的 生长 发 育 水 平 有 一 定 的 正常 范围 ,所 谓 的 
“正常 值 ” 不 是 绝对 的 ,评价 时 必须 考虑 个 体 的 不 同 的 影响 因素 ,才能 作出 正确 的 判断 。 
4. 生长 发 育 的 一 般 规律 ”生长 发 育 遵循 由 上 到 下 .由 近 到 远 .由 粗 到 细 ,由 低级 到 高 级 .由 简单 
到 复杂 的 规律 。 如 出 生 后 运动 发 育 的 规律 是 : 先 抬头 ,后 抬 胸 , 再 会 坐 .立行 (从 上 到 下 ); 从 辟 到 手 ， 
从 腿 到 脚 的 活动 (由 近 到 远 ); 从 全 掌 抓 握 到 手指 拾取 (由 粗 到 细 ); 先 画 直 线 后 画 圈 .图 形 (由 简单 到 复 
杂 )。 认 识 事物 的 过 程 是 : 先 会 看 . 听 ,感觉 事物 ,逐渐 发 展 到 有 记忆 .思维 .分析 ,判断 (由 低级 到 高 级 ) 
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FIT 影响 生长 发 育 的 因素 


» deu s 
细胞 染色 体 所 载 基因 是 决定 遗传 的 物质 基础 。 父 母 双方 的 遗传 因素 决定 小 儿 生 长 发 育 的 
8 


第 二 章 生长 发 育 
“轨道 ", 或 特征 1877 趋向。 种族 .家 族 的 遗传 信息 影响 深远 ,如 皮肤 和 头发 的 颜色 \ 面 型 特征 、 
身材 高 矮 .性 成 熟 的 迟早 、 对 营养 素 的 需要 量 、 对 传染 病 的 易 感 性 等 。 在 异常 情况 下 ,严重 影响 
生长 的 遗传 代谢 性 疾病 、 内 分 泌 障 碍 、 染 色 体 畸形 等 ,更 与 遗传 直接 有 关 。 性 染色 体 遗 传 性 疾病 
与 性 别 有 关 。 


nS BEIM OX 


1. 营养 ”儿童 的 生长 发 育 ,包括 宫 内 胎儿 生长 发 育 , 需 充足 的 营养 素 供 给 。 营 养 素 供 给 充 
足 且 比 例 恰当 ,加 上 适宜 的 生活 环境 ,可 使 生长 潜力 得 到 充分 的 发 挥 。 宫 内 营养 不 良 不 仅 使 胎 
儿 体格 生长 落后 ,严重 时 还 影响 脑 的 发 育 ; 生 后 营养 不 良 , 特 别 是 第 1~2 年 的 严重 营养 不 良 ,可 
影响 体重 .身高 及 智能 的 发 育 。 

2. 疾病 ”疾病 对 生长 发 育 的 阻挠 作用 十 分 明显 。 急 性 感染 常 使 体重 减轻 ;长 期 慢性 疾病 则 
影响 体重 和 身高 的 增长 ;内 分 沁 疾 病 常 引起 骨骼 生长 和 神经 系统 发 育 迟 缓 ;先天 性 疾病 ,如 先天 
性 心脏 病 , 可 造成 生长 迟缓 。 

3. 母亲 情况 ”胎儿 在 宫 内 的 发 育 受孕 母 生活 环境 .营养 情绪 ,疾病 等 各 种 因素 的 影响 。 母 
亲 妊 媒 早 期 的 病毒 性 感染 可 导致 胎儿 先天 性 畸形 ;妊娠 期 严重 营养 不 良 可 引起 流产 .早产 和 胎 
儿 体 格 生长 以 及 脑 的 发 育 迟 缓 ; 妊 娠 早期 某 些 药物 、X 线 照 射 .环境 中 毒物 和 精神 创伤 均 可 影响 
洽 儿 的 发 育 。 

4. 家 庭 和 社会 环境 “家 庭 环境 对 儿童 健康 的 重要 作用 易 被 家 长 和 儿科 医师 忽视 。 良 好 的 
居住 环境 ,如 阳光 充足 .空气 新 鲜 .水源 清洁 无 噪声 .无 噪 光 、 居 住 条 件 舒 适 ,配合 良好 的 生活 习 
惯 科 学 护理 .良好 教养 .体育 锻炼 .完善 的 医疗 保健 服务 等 ,是 促进 儿童 生长 发 育 达 到 最 佳 状 态 
的 重要 因素 。 近 年 来 ,社会 环境 对 儿童 健康 的 影响 受到 高 度 关注 。 自 “两 伊 战 争 ” 以 来 ,伊拉克 
儿童 健康 状况 急剧 下 降 ,是 社会 环境 影响 儿童 健康 的 最 好 例证 。 

成 人 疾病 胎儿 起 源 学 说 (developmental original health and diseases, DOHaD) 3€ 站 “健康 与 疾 
病 的 发 育 起 源 " ,是 近年 提出 的 关于 人 类 疾病 起 源 的 新 概念 。 该 学 说 认为 ,胎儿 在 宫 内 发 育 中 受 
到 遗传 . 宫 内 环境 的 影响 ,不 仅 会 影响 胎儿 期 的 生长 发 育 ,而 且 可 能 引起 持续 的 结构 功能 改变 ， 
导致 将 来 一 系列 成 年 期 疾病 的 发 生 。 孕 期 营养 缺乏 将 对 后 代 心 血管 疾病 、 高 血压 病 、 糖 代谢 异 
常 .肥胖 和 血脂 异常 等 一 系列 疾病 的 发 生产 生 重 要 影响 。 

综 上 所 述 ,遗传 决定 了 生长 发 育 的 潜力 ,这 种 潜力 从 受精 孵 开 始 就 受到 环境 因素 的 作用 与 
调节 ,表现 出 个 人 的 生长 发 育 模 式 。 因 此 ,生长 发 育 水 平 是 遗传 与 环境 共同 作用 的 结果 。 


三 节 体格 生长 


、 体 格 生 长 常用 指标 


体格 生长 应 选择 易于 测量 ,有 较 大 人 群 代表 性 的 指标 来 表示 。 常 用 的 形态 指标 有 体重 身 
高 (长 ). 坐 高 (项 怕 长 ). 头 围 ,胸围 ,上臂 围 .皮下 脂肪 等 。 


Lo WER I SD DRE RUE 


(—) 体重 的 增长 

体重 为 各 器 官 .系统 ,体液 的 总 重量 。 其 中 骨骼 肌肉、 内脏、 体 脂 、 体 液 为 主要 成 分 。 因 体 
脂 与 体液 变化 较 大 ,体重 在 体格 生长 指标 中 最 易 波 动 。 体 重 易于 准确 测量 ,是 最 易 获 得 的 反映 
儿童 生长 与 营养 状况 的 指标 。 儿 科 临 床 中 多 用 体重 计算 药 量 和 静脉 输液 量 。 

新 生 儿 出 生体 重 与 胎 次 . 胎 龄 ,性别 及 宫 内 营养 状况 有 关 。 我 国 2005 年 九 市 城区 调查 结果 
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显示 ,平均 男 婴 出 生体 重 为 3.33kg+ 0.39kg, 女 婴 为 3.24kg+0.39kg, 与 世界 卫生 组 织 (WHO) 的 
”参考 值 相近 ( 男 3.3kg, 女 3.2kg)。 出 生 后 体重 增长 应 为 胎儿 宫 内 体重 生长 曲线 的 延续 。 生 后 1 
| 周 内 因 奶 量 摄 入 不 足 ,水 分 丢失 Jae ,可 出 现 暂 时 性 体重 下 降 , 或 称 生 理性 体重 下 降 , 约 在 
生 后 第 3-4 日 达 最 低 点 ,下 降 范 围 为 3%~9% ,以 后 逐渐 回升 ,至 出 生 后 第 7-10 日 应 恢复 到 出 生 
时 的 体重 。 如 果 体重 下 降 的 幅度 超过 10% 或 至 第 10 天 还 未 恢复 到 出 生 时 的 体重 , 则 为 病理 状态 ， 
应 分 析 其 原因 。 若 生 后 及 时 合理 喂 哺 ,可 减轻 或 避免 生理 性 体重 下 降 的 发 生 。 出 生 时 体重 受 富 

内 因素 的 影响 大 , 生 后 的 体重 与 喂养 .营养 以 及 疾病 等 因素 密切 相关 。 

随 年 龄 的 增加 ,儿童 体重 的 增长 逐渐 减 慢 。 我 国 1975 年 .1985 年 .1995 年 及 2005 年 调查 

资料 显示 ,正常 足 月 婴儿 生 后 第 1 个 月 体重 增加 可 达 1~1.7kg, 生 后 3~4 个 月 体重 约 等 于 出 生 时 
”体重 的 2 倍 ( 附 录 一 ); 第 1 年 内 婴儿 前 3 个 月 体重 的 增加 值 约 等 于 后 9 个 月 内 体重 的 增加 值 , 即 
12 月 龄 时 婴儿 体重 约 为 出 生 时 的 3 倍 (10kg), 是 生 后 体重 增长 最 快 的 时 期 , 系 第 一 个 生长 高 峰 ; 
生 后 第 2 年 体重 增加 2.5~3.5kg; 2 岁 至 青春 前 期 体重 增长 减 慢 ,年 增长 值 约 2kg。 

儿童 体重 的 增长 为 非 等 速 的 增加 ,进行 评价 时 应 以 个 体 儿童 自己 体重 的 变化 为 依据 ,不 可 
把 “公式 ”计算 的 体重 或 人 群体 重 均 数 (所 谓 “ 正 常 值 ” ) 当做 “标准 ”进行 评价 。 当 无 条 件 测 量 
体重 时 ,为 便于 医务 人 员 计 算 小 儿 用 药 量 和 液体 量 ,可 用 以 下 公式 估计 体重 ( 表 2-1): 


表 2-1 正常 儿童 体重 、 身 高 估计 公式 


年 龄 体重 (kg) | 年 龄 ”身高 (cm) 
(0 34H ^ do | — 24A 75 
1-12 2 年 龄 ( 岁 )x 248 | 2-12 岁 年 龄 ( 岁 )x 7475 


(二 ) 身材 的 增长 
1. 身高 (长 ) 身高 指头 部 、 消 柱 与 下 肢 长 度 的 总 和 。3 岁 以 下 儿童 立 位 测量 不 易 准 确 ,应 
仰卧 位 测量 , 称 为 身长 。3 岁 以 上 儿童 立 位 时 测量 称 为 身高 。 立 位 测量 值 比 仰卧 位 少 1~2cm。 
身高 (长 ) 的 增长 规律 与 体重 相似 ,年 龄 越 小 ,增长 越 快 ,也 出 现 婴儿 期 和 青春 期 两 个 生长 高 峰 。 
出 生 时 身长 平均 为 50cm, 生 后 第 1 年 身长 增长 最 快 , 约 为 25cm; 前 3 个 月 身长 增长 约 11~13cm, 约 
等 于 后 9 个 月 的 增长 值 ,1 岁 时 身长 约 75cm; 第 2 年 身长 增长 速度 减 慢 , 约 10~12cm, 即 2 岁 时 身 
长 约 87cm;2 岁 以 后 身高 每 年 增长 6-7cm。2 岁 以 后 每 年 身高 增长 低 于 5cm, 为 生长 速度 下 降 。 
身高 (长 ) 的 增长 受 遗 传 .内 分 泌 , 富 内 生长 水 平 的 影响 较 明显 ,短期 的 疾病 与 营养 波动 不 易 
影响 身高 (长 ) 的 生长 。 
2. ZAMEK) 是 头顶 到 坐骨 结 节 的 长 度 。3 岁 以 下 儿童 仰 忠 位 测量 的 值 称 为 项 辟 长 。 
坐 高 增长 代表 头颅 与 消 柱 的 生长 。 
3. 指 距 是 两 上 肢 水 平 伸展 时 两 中 指 尖 的 距离 ,代表 上 上 肢 长 骨 的 生长 。 
(三 ) 头 围 的 增长 
经 巾 弓 上 缘 、 枕 骨 结 节 左右 对 称 环绕 头 一 周 的 长 度 为 头 围 。 头 围 的 增长 与 脑 和 颅骨 的 生 
长 有 关 。 胎 儿 期 脑 生长 居 全 身 各 系统 的 领先 地 位 , 故 出 生 时 头 围 相对 大 ,平均 33~34cm。 与 体 
重 , 身 长 增长 相似 ,第 1 年 前 3 个 月 头 围 的 增长 约 等 于 后 9 个 月 头 围 的 增长 值 (6cm), 即 1 岁 时 
头 围 约 为 46cm; 生 后 第 2 年 头 围 增长 减 慢 , 约 为 2cem,2 岁 时 头 围 约 48cem;2~15 岁 头 围 仅 增加 
6~7cm。 头 围 的 测量 在 2 岁 以 内 最 有 价值 。 
婴 幼 儿 期 连续 追踪 测量 头 围 比 一 次 测量 更 重要 。 头 围 大 小 与 双亲 的 头 围 有 关 ; 头 围 小 于 均 
值 -2SD 常 提示 有 脑 发 育 不 良 的 可 能 ,小 于 均值 -3SD 以 上 常 提示 脑 发 育 不 良 ; 头 围 增长 过 速 往 
往 提 示 脑 积 水 。 
(四 ) 胸围 的 增长 
笔记 dA 平 乳头 下 缘 经 肩 肢 角 下 缘 平 绕 胸 一 周 为 胸围 。 胸 围 代表 肺 与 有 移 廊 的 生长 。 出 生 时 胸围 


ZR 等 于 头 围 1 岁 至 青春 前 期 胸围 应 大 于 头 围 ( 约 为 头 
围 + 年 龄 -lem)。1 岁 左右 头 肝 与 胸围 在 生长 曲线 上 形成 头 、. 胸 围 的 交叉 ， SUR 
儿童 营养 .胸廓 的 生长 发 计 有 关 , 生 长 较 差 .胸围 交叉 时 间 延 后 。 我 国 2005 年 9 市 城区 体 

j A 胸围 交叉 时 间 为 15 月 龄 ,提示 我 国 儿童 有 ee 
I 训练 和 胸廓 锻炼 有 关 。 


32cm , 略 小 于 头 围 1-2em. 1 JH 4e 


五 ) EBEBSEÉ 
经 肩 峰 与 府 嘴 i 
生长 。1 ALES 长 迅速 ， 
体重 和 身高 的 场合 .可 用 测 基 左 上 和 辟 


上 臂力 代表 肌肉 .骨骼 .皮下 脂肪 和 皮肤 的 
, 约 1-2em.. 因此 人 认为 在 无 条 件 测量 
P 1~5 岁 小 儿 的 营养 状况 :>13.5cm 为 营养 良好 ， 


12.5~13.5cm 为 营养 中 等 ,<12.5cm 为 营养 不 良 - 
(六 ) 皮下 脂肪 
a SEM RE REIR 反映 皮下 脂肪 。 常 用 的 测量 部 位 有 :中腹 壁 皮下 脂肪 ; ;本 背部 皮下 脂肪 


要 用 皮下 脂肪 测量 工具 ( 测 皮 宰 卡 钳 ) 测 盔 才 能 得 出 正确 的 数据 。 


在 生长 过 程 中 ,身体 的 比例 与 匀称 性 生长 有 一 定 规律 - 

1， 头 与 身长 比例 “在 宫 内 与 婴 幼 儿 期 ,头领 先生 长 ,而 躯干 ,下肢 生 长 则 绞 晚 .生长 时 间 也 
较 长 。 因 此 , 头 . 鸳 干 、 下 肢 长 度 的 比例 在 生长 进程 中 发 生变 化 。 尖 长 占 身长 (高 ) 的 比例 在 新 生 
儿 为 1/4, 到 成 人 后 为 /8 (图 2-2). 


Ye» 4 > 人 2 
—— iz v 


2 个 月 ( 胎 内 ) 5 个 月 ”新 生 儿 2 岁 
2-2 ” 头 与 身长 的 比例 


2. 体型 匀称 ”表示 体型 (形态 ) 生 长 的 比例 关系 ,如 身高 的 体重 Cweight-for height, W/HD); 胸 
围 /身高 (身高 胸围 指 数 ); 体 重 (kg)/ 身高 (cm)x 1000 (Quetelet 指数 ); ); 体重 (kgy/[ 身高 (cm)] P x10 
(Kaup 指数 ,幼儿 H); 年 龄 的 体 块 EC ( ( BMlI/age) 等 Sis o 

3. 身材 匀称 ”以 坐 高 (项 性 长 ) 与 身高 (长 ) 的 比例 表示 ,反映 下 肢 的 生长 情况 。 坐 高 (项 性 长 ) 
占 身高 (长 ) 的 比例 由 出 生 时 的 0.67 下 降 到 14 岁 时 的 0.53。 

任何 影响 下 歧 生 长 的 疾病 ,可 使 坐 高 (项 辟 长) 与 身高 (长 ) 的 比例 停留 在 幼年 状态 .如 甲状 
腺 功能 减退 与 软骨 营养 不 民 。 

4. 指 距 与 身高 EWH, oe -身高 (长 )”、 如 指 距 大 于 身高 1~2cm, 对 诊断 长 骨 的 寞 
常生 长 有 参考 价值 ,如 蜘蛛 样 指 ( 趾 ) ( 马 方 综合 征 ) 
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(peak height velocity,PHV), 有 明显 的 性 别 差异 。 男 孩 的 身高 增长 高 峰 约 晚 于 女孩 2 EA 且 每 年 
身高 的 增长 值 大 于 女孩 ,因此 最 终 的 身高 一 上 来 说 男孩 比 女孩 高 。 一 般 男 孩 骨 龄 15 岁 .女孩 骨 
B 13 岁 时 ,身长 达 最 终身 高 的 95%. 

不 论 男 女孩 ,在 青春 期 前 的 1-2 年 中 生长 速度 略 有 减 慢 。 女 孩 在 乳房 发 育 后 ( 约 9~11 岁 )， 
RAEI KJE ( 约 11~13 岁 ) 身高 开始 加 速生 长 ,经 1-2 年 生长 达 PHV ,此 时 女孩 身高 平均 
年 增加 8~9cm, 男 孩 9~10cem。 在 第 二 生长 高 峰 期 ,身高 增加 值 约 为 最 终身 高 的 15%， PHYV 提前 
者 身高 的 停止 增长 较 早 。 
青春 期 体重 的 增长 与 身高 平行 ,同时 内 脏 器 官 增长 。 女 性 耻骨 与 髋 骨 下 部 的 生长 SIUE 
积 使 辟 围 加 大 。 男 性 则 有 肩 部 增 宽 .下 肢 较 长 .肌肉 增强 的 不 同体 型 特点 


四 、 体 格 生 长 评价 


儿童 处 于 快速 生长 发 育 阶段 ,身体 形态 及 各 部 分 比例 变化 较 大 。 充分 了 解 儿 童 各 阶段 生 攻 
发 育 的 规律 ,特点 ,正确 评价 儿童 生长 发 育 状况 ,及早 发 现 问题 ,给 予 适 当 的 指导 与 干预 .对 促进 
儿童 的 健康 生长 十 分 重要 。 

(一 ) 资料 分 析 及 表示 方法 

1. 衡量 体格 生长 的 统计 学 表示 方法 ”常用 以 下 方法 : 

(1) 均值 离 差 法 :正常 儿童 生长 发 育 状况 多 呈正 态 分 布 ,常用 均值 离 差 法 ,以 平均 值 加 减 标 
准 差 (SD) 来 表示 ,如 68.3% 的 儿童 生长 水 平 在 均值 + 1SD 范围 内 ,95.4% 的 儿童 在 均值 e 28D 
范围 内 ,99.7% 的 儿童 在 均值 + 3SD 范围 内 。 

(2) 百 分 位 数 法 : 当 测 量 值 呈 偏 正 态 分 布 时 , 百 分 位 数 法 能 更 准确 地 反映 所 测 数值 的 分 布 情 
况 : 当 变量 呈正 态 分 布 时 , 百 分 位 数 法 与 均值 离 差 法 两 者 相应 数 相当 接近 .由 于 样本 常 呈 偏 正 
态 分 布 ,两 者 的 相应 数值 略 有 差别 。 

体格 生长 评价 广泛 应 用 以 上 两 种 表示 方法 ,但 目前 一 般 都 用 百 分 位 数 法 。 均值 离 莽 法 计 筑 
较 简单 , 百 分 位 数 法 计算 相对 较 复杂 ,但 精确 。 

(3) 标准 差 的 离 renal 即 不 同性 别 .不 同年 龄 ,不同 指 
标 ) 数 据 间 比 较 , 用 偏离 该 i dci eir Ju: Ic, e Ro t BR Uf 


Z 评分 = 一 -一 一 - ii 
SD 


n 


其 中 ,X 为 测 得 值 ,SD 为 标 ， 


5. Z 评分 可 为 正 值 ,也 可 为 负 值 
(4) 中 位 数 法 ; 当 样 本 变量 为 正 态 分 布 时 中 位 数 等 于 均 数 或 第 50 TEACH AE SEA 
ULIS E ,选用 中 位 数 而 不 是 算术 平均 数 作 为 中 间 值 .因此 时 样本 中 少数 变量 分 布 在 
一 端 ,用 算术 平均 数 表示 则 对 个 别 变量 值 影响 大 。 故 用 中 位 数 表示 变量 的 平均 水 平 较 受 
2. 界 值 点 的 选择 ”通常 均值 讽 差 法 以 均值 +2SD (包括 总 体 的 95%) 为 正常 范围 ,上 百 分 位 数 
法 以 Py~P,, (包括 总 体 的 9406) 为 正常 范围 ,标准 差 的 离 差 值 以 +2 以 内 为 正常 范围 . 
3. 测量 值 的 表示 
(1) 表格 : 按 等 级 将 测量 数值 以 表格 形式 列 出 ,使 于 查询 ,但 不 够 直观 
(2) 生长 曲线 : 按 各 等 级 的 数值 绘制 成 由 线 图 。 优 点 是 较 等 级 数值 直观 ,不 仅 能 较 准确 了 解 
TUER AGE, VSREOSEICER FE BIA TS AUS oy TEE Ft Aet Je s A, DA ubi 
让 如 找 原因 及 采取 干预 措施 (图 2-3). 
4. 评价 结果 表示 
D 等 级 划分 :方法 简单 ,利用 均值 加 减 标准 差 或 直接 用 自分 位 数 进行 分 级 , 据 细 分 此 求 的 
不 同 可 分 为 二 等 级 KER .六 等 级 等 五 等 级 划分 方法 见 表 2-2 Se 以 大 于 均值 
328D 为 上 ,在 均值 « 28D 之 内 为 中 .小 于 均值 -2SD 为 下 六 等 级 划分 法 把 五 等 级 划分 法 的 中" 


Hrg (cm) 


体重 (kg) 


0 3 6 91216182124273033363942 4648515457606266 6972 
AERE CH) 
图 2-3 生长 曲线 


(均值 上 1SD) 再 分 为 均值 -1SD 的 “中 ”和 均值 +1SD 的 “中 ”"。 等 级 划分 法 用 于 横断 面 的 测 基 
值 分 析 , 如 发 育 水 平 .体型 匀称 度 的 评价 。 
表 2-2 五 等 级 划分 方法 


等 级 离 差 法 百 分 位 数 法 
Loo coMi2esb O’ 
中 上 均值 +(1SD~2SD) P;s~Po 
中 均值 + 18D PP 
中 下 均值 - (I8D-28D) Py~Pss 
F < 均值 -2SD <P; 
(2) 测量 值 的 计算 :如 用 于 定期 纵向 的 测量 值 分 析 ( 生 长 速度 的 评价 ), 即 将 两 次 连续 测量 值 


的 差 与 参数 中 相同 年 龄 的 数值 差 比 较 ;或 身材 匀称 度 的 pim 

(二 ) 体格 生长 评价 

正确 评价 儿童 体格 生长 状况 ,必须 注意 采用 准确 的 测量 用 只 及 统一 的 测量 方法 ,定期 纵 加 
观察 ”同时 有 可 用 的 参考 人 属 值 , 参 晤 人 格 值 的 选择 将 决定 评价 的 结果 世界 卫生 组 织 (WHO 
推荐 将 美国 国家 卫生 统计 中 心 (NCHS) 汇集 的 测量 资料 作为 国际 参照 入 群 值 ” 我 国 采 用 2005 
年 中 国 几 大 城市 儿童 的 体格 生长 数据 作为 中 国 儿童 参照 人 群 值 (时 录 一 ) 

儿童 体格 生长 评价 包括 发 育 水 平 .生长 速度 以 及 人 SERI Ve 

1. 发 育 水 平 “ 将 其 一 年 龄 时 点 所 获得 的 某 i ep np Ide bi e fp oie M no 14 8 


m 
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人 群 值 比较 ,得 到 该 儿童 在 同 质 人 群 中 所 处 的 位 置 , 即 为 此 儿童 该 项 体格 生长 指标 在 此 年 龄 的 
生长 水 平 ,通常 以 等 级 表示 其 结果 。 评 价 生长 水 平 适用 于 所 有 单项 体格 生长 指标 ,如 体重 .身高 
(长 ) 头 围 \ 胸 围 . 上臂 围 等 ,可 用 于 个 体 或 群体 儿童 的 评价 。 
早产 儿 体 格 生长 有 一 允许 的 “落后 ”年龄 范围 , 即 此 年 龄 后 应 * 追 上 "正常 足 月 儿 的 生长 
进行 早产 儿 生长 水 平 评价 时 应 矫正 胎 龄 至 40 周 胎 龄 ( 足 月 ) 后 再 评价 ,身长 至 40 月 龄 . 头 围 至 
18 月 龄 ,体重 至 24 月 龄 后 不 再 矫正 。 
有 些 单项 指标 ,如 骨 龄 代表 发 育成 熟 度 ,也 反映 发 育 水 平 。 同 样 ,体格 测量 值 也 可 以 生长 的 
年 龄 来 代表 发 育 水 平 或 成 熟 度 。 如 一 个 2 岁 男 孩 身 长 76cm, 身 长 的 生长 水 平 为 下 等 ,身长 的 生 
长 年 龄 相当 于 1 岁 。 
发 育 水 平 评价 的 优点 是 简单 .易于 掌握 与 应 用 。 对 于 群体 儿童 ,发 育 水 平 评价 可 反映 该 赔 
体 儿 童 的 体格 状况 ;对 于 个 体 儿 童 ,发 育 水 平 评价 仅 表示 该 儿童 已 达到 的 水 平 , 不 能 说 明 过 去 在 
在 的 问题 ,也 不 能 预示 生长 趋势 。 
2. 生长 速度 是 对 某 一 单项 体格 生长 指标 定期 连续 测量 (纵向 观察 ), 将 获得 的 该 项 指标 在 
某 一 年 龄 阶段 的 增长 值 与 参照 人 群 值 比较 ,得 到 该 儿童 该 项 体格 生长 指标 的 生长 速度 
久生 长 曲线 表示 生长 速度 最 简单 直观 ,定期 体格 检查 是 评价 生长 速度 的 关键 。 儿童 年龄 
小 ,生长 较 快 ,定期 检查 间隔 时 间 不 宜 太 长 。 
这 种 动态 纵向 观察 个 体 儿童 的 生长 规律 的 方法 可 发 现 每 个 儿童 有 自己 稳定 的 生长 轨道 , 体 
现 个 体 差异 。 因 此 ,生长 速度 的 评价 较 发 育 水 平 更 能 真实 反映 儿童 的 生长 状况 。 生 长 速度 正常 
的 儿童 生长 基本 正常 。 
3. 匀称 程度 ”是 对 体格 生长 指标 之 间 关 系 的 评价 。 
(1) 体型 匀称 度 :表示 体型 (形态 ) 生 长 的 比例 关系 。 实 际 工作 中 常 选用 身高 的 体重 表示 一 
定 身高 的 相应 体重 增长 范围 ,间接 反映 身体 的 密度 与 充实 度 。 将 实际 测量 值 与 参照 人 群 值 比较 ， 
结果 常 以 等 级 表示 。 
(2) 身材 匀称 :以 坐 高 ( 顶 必 高 身高 (长 ) 的 比值 反映 下 肢 生 长 状况 。 按 实际 测 基 计算 结果 
与 参照 人 群 值 计算 结果 比较 。 结 果 以 匀称 .不 匀称 表示 。 
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第 四 节 与 体格 生长 有 关 的 其 他 系统 的 发 育 
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1. 头颅 骨 ” 除 头 围 外 ,还 可 据 骨 颖 闭合 .前 向 大 小 及 前 后 向 闭合 时 间 来 评价 颅骨 的 生长 及 
发 育 情况 。 婴 儿 娩 出 时 经 过 产道 , 故 出 生 时 颅骨 颖 稍 有 重 营 ,不久 重 
邯 现 象 消失 。 出 生 时 后 向 很 小 或 已 闭合 ,最 迟 约 6~8 周 龄 闭合 。 前 
外出 生 时 约 1~2em, 以 后 随 颅 骨 生 长 而 增 大 ,6 月 龄 左右 逐渐 骨 化 而 
变 小 ,最 迟 于 2 岁 闭合 。 前 办 大 小 以 两 个 对 边 中 点 连 线 的 长 短 表 示 。 
前 因 检 查 在 儿科 临床 很 重要 , 如 脑 发 育 不 良 时 头 围 小 .前 办 小 或 关 
有 时, 甲状腺 功能 减退 时 前 欠 闭 合 延迟 , 颅 内 压 增高 时 前 办 饱满 , 脱 
水 时 前 内 四 陷 ( 图 2-4). 
2. Wk 演 柱 的 增长 反映 疹 椎 骨 的 生长 。 生 后 第 1 ERE 
快 于 四 肢 , 以 后 四 肢 生 长 快 于 消 柱 。 出 生 时 浓 柱 无 弯曲 , 仅 呈 轻 
微 后 是 。3 个 月 左右 抬头 动作 的 出 现 使 颈椎 前 凸 ;6 个 月 后 能 坐 ,出 
GAEE 1 岁 左右 开始 行走 ,出 现 腰 桦 前 凸 。 
(EJLA uz , 走 姿 势 ,选择 适宜 的 桌 椅 ,对 保证 儿童 着 
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RÆ 6-7 岁 才 为 扬 带 所 加 定 
: 常 形态 很 重要 。 
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3. 长 骨 是 从 胎儿 到 成 人 期 逐渐 完成 的 。 长骨 的 生长 主要 由 长 骨干 饭 端 的 软骨 肖 化 ,骨膜 
下 成 骨 , 使 长 骨 增 长 . 增 粗 , 当 骨 骨 与 骨干 融合 时 ,标志 长 骨 停 止 生长 : 
年 龄 的 增加 ,长 骨干 骨 端 的 软骨 次 级 骨 化 中 心 按 一 定 顺序 及 骨 解 浏 部 位 有 规律 地 出 现 
上 骨 化 中 心 的 出 现 可 反映 长 骨 的 生长 成 熟 程度 。 用 XX 测定 不 同年 龄 儿童 长 骨 Tinas 
中 心 的 出 现时 间 ži E TASIE 并 将 其 标准 H$ (bone age)- 出 生 时 脑 部 尚 无 骨 
中 心 ,股骨 远 端 及 盈 骨 近 端 已 出 现 骨 化 中 心 。[ 断 长 骨 的 生长 ,婴儿 早期 应 摄 膝 

片 . 年 长 儿 摄 左手 及 腕 部 X 线 骨 片 ,以 了 解 其 腕 旧 9、 指骨 的 发 育 。 bs j 

心 , 其 出 生 后 的 出 现 次 序 为 : 头 状 骨 RAP G A D Tg CA 1 岁 )、 BROS 2). 
Er OG 岁 左右 ), 大 小 多 角 骨 (3.5-5 岁 ). 舟 骨 (5~6 岁 ) FREN (697 岁 )、 豆 状 骨 (9~10 2. 10 2 
时 出 全 , 共 10 个 , 故 1~9 岁 腕 部 化 中 心 自 osa 其 岁数 加 1. 有 具体 评价 骨 Ue 


b 


mm 


骨 生 长 与 生 & (growth hormone, G H) PARIR .性 激 人 床上 有 1 Re Z Ir 
价值 ,如 甲状 腺 功能 减退 症 .生长 激素 缺乏 症 骨 龄 明显 延 后 ,真性 性 天 性 肾上腺 皮质 增 
生 症 骨 龄 超前 。 但 正常 骨 化 中 心 出 现 的 年 龄 差异 较 大 ,诊断 骨 龄 延迟 时 一 定 要 愤 Eo 

下 I^ 


44: c 5B HET — xg 26 ERERKEN., TASER HIIS ROET- 

出 生 时 乳牙 已 骨 化 .乳牙 牙 孢 隐藏 在 颌 骨 中 ,被 牙齿 覆盖 ; 恒 牙 的 骨 化 从 新 生 儿 期 开始 .18~24 个 
月 时 第 三 恒 日 齿 已 骨 化 。 人 一 生 有 乳牙 ( 共 20 个 ) 和 恒 牙 ( 共 28~32 个 ) PEL PP AE. 生 后 4~10 
个 月 乳牙 开始 萌出 ,13 个 月 后 未 萌出 者 为 乳牙 萌出 延迟 。 乳 牙 萌 出 顺序 一 般 为 下 颌 先 于 上 颌 、 
自前 向 后 (图 2-5), 大 多 于 3 岁 前 出 齐 。 乳 牙 萌出 时 间 及 顺序 个 体 差异 较 大 ,与 遗传 .内 分 泌 E 
物性 状 有 关 。- 


UU 
上 中 切 牙 及 上 侧切 牙 E, FRIET 上 、 下 第 二 乳 麻 牙 


图 2-5 乳牙 萌出 顺序 


岁 左右 萌出 第 一 颗 恒 牙 (第 一 恒 磨牙 ,在 第 二 乳 磨牙 之 后 ,又 称 为 6 龄 齿 )6~12 岁 阶段 乳 
es [rz Fees 1.2 前 磨牙 代替 第 1.2 乳 磨牙 ,此 期 为 混合 牙 列 期 ;12 岁 荫 出 第 
二 恒 磨 牙 ; 约 在 18 岁 以 有 后 前 出 第 : 恒 磨 牙 ( 智 齿 )， oic 第 三 恒 磨 牙 不 萌出 者 .第 一 恒 磨牙 
荫 出 较 早 , 常 被 家 长 忽视 ,更 应 注意 

出 牙 为 生理 现象 ,出 牙 时 个 别 小 J a 唾液 增多 ,发 
所 此 的 健康 生长 与 蛋白 质 , 钙 、. 磷 、 气 .维生素 1 
X UM 嚼 有 利于 牙齿 生长 。 牙齿 生 pis 
功能 减退 等 疾病 . 


| 


JEE MEIR AS zd 
D SE 养 it HUC 
:长 不 民 UPS V jg deo ,甲状腺 


参见 第 十 七 章 内 分 泌 疾 病 


区 
t. 

anc 

bh 


第 二 章 
在 儿童 成 


础 。 和 体格 生 
理发 育 规律 对 


在 胎儿 期 ,神经 系统 的 发 育 领先 于 其 他 各 系统 ,新 生 儿 脑 重 已 达成 人 脑 重 


神经 细胞 数目 


的 增 大 和 树 突 


第 五 节 ”神经 心理 发 育 


的 增多 .加 长 ,以 及 神 


长 过 程 中 ,神经 心理 的 正常 发 育 与 体格 生长 具有 同等 重要 的 意义 。 神 允 
包括 感知 .运动 .语言 情感. 思维、 判断 和 意志 性 格 等 方面 ,以 神 双 
一 样 , 神 经 心理 发 育 的 异 
疾病 的 早期 诊断 很 有 帮助 。 


已 与 成 人 接近 ,但 其 树 突 与 轴 突 少 而 短 。 出 生 后 脑 
经 拨 式 的 形成 和 发 育 - 神 经 散 式 的 形成 和 发 育 


AR BETIS ZZ EET A 9] Jt A 
病 的 早期 表现 ,因此 ,了 解 儿 童心 


常 可 能 是 某 些 系统 疾 


神经 系统 的 发 育 


-~ 


的 2596 左右 .此 时 
是 神经 细胞 体积 
约 在 4 岁 完 成 ， 


fg n 3 


在 此 之 前 ,尤其 在 婴儿 期 ,各 种 刺激 引起 的 神经 冲动 传导 速度 缓慢 , 且 易 于 泛 化 ;不 易 形成 内在 
灶 , 易 疫 劳 而 进入 睡眠 状态 。 


H BEME 


MAK TEBRJLHA, ARET HHE 2 腰椎 下 缘 ,4 岁 时 上 1 BERE, EREI j 
腰椎 穿刺 时 应 注意 。 握 持 反射 应 于 3 个 月 时 消失 。 婴 儿 肌 有 反射 较 弱 ,用 


又 射 和 提 软 反射 也 


不 易 引 出 ,到 1 岁 时 才 稳 定 。3-4 个 月 前 的 婴儿 肌 张 力 较 高 , 凯 尔 尼 格 征 — 性 ,2 岁 以 下 儿 


T 视 感知 发 育 新生 儿 已 有 视觉 
视 物 体 ,但 只 能 看 清 15~2 


AE EHE (Babinski) 征 


个 月 时 喜 看 自己 
个 月 时 开始 出 现 视 深度 感觉 ,能 看 


与 横 线 ;5 岁 时 已 可 区 别 各 种 颜色 
2. 上 昕 感知 发 育 ” 出 生 时 鼓室 无 空气 ,听力 差 ; 


A 


REIRET Jj 


E 理 现象 。 


`“、 感 知觉 的 发 育 


到 = 
对 ;6~7 个 月 时 目光 可 随 上 下 移动 的 物体 重 直 方向 转动 ;8-~9 
到 小 物体 ;18 个 月 时 已 能 区 别 各 种 形状 ;2 岁 时 可 区 别 垂直 线 
色 ;6 岁 时 视 深 度 已 充分 发 育 - 


疙 感应 功能 ,瞳孔 有 对 光 反 射 , 在 安静 清醒 状态 下 可 短 衙 注 
Ocm 内 的 事物 。 
,的 手 , 头 眼 协 调 较 好 


第 2 个 月 起 可 协调 地 注视 物体 ,开始 有 头 眼 协调 ;3~4 


生 后 577 日 听觉 已 相当 良好 ;3-4 个 月 时 头 可 


转向 声 源 , 听 到 悦耳 声 时 会 微笑 ;7-9 个 月 时 S 区 别 语言 的 意义 ;13~16 个 月 时 可 寻找 
不 同 响 度 的 声 源 , 听 懂 自 己 的 名 字 ; 
接 相 关 , 听 力 障碍 如 果 不 能 在 语言 


EME 


3， 味 党 和 嗅觉 发 育 


(1) RIE: 


觉 发 育 关键 期 ， 


(2) Wit: 
气味 ;7-8 个 上 


4. 皮肤 感 觉 的 发 育 “皮肤 感 
的 基础 :新生 儿 眼 . 口 周 . 
B. 新 生 儿 已 有 


D^ is 发 育 可 分 为 大 运动 (包括 平衡 ) 不 


] 


出 生 时 味觉 发 育 已 


此 期 应 适时 添加 各 


开始 芳香 气味 有 


手掌 


- 平衡 与 大 运动 


OD HA iil DARET 


iH puse p ic Hg pe e 


;4 4 岁 时 听觉 发 育 BAS 


发 育 的 


又 应 。 


vic GL 
.是 底 等 部 位 的 触觉 已 很 灵敏 ,市 前 辟 、 大 Ale AK E frg ems un] prz ua 


痛觉 ,但 较 迟 钝 ;第 2 个 上 


笃 。 听 感知 发 育 和 儿童 的 党 言 发 疡 育 n 
Mess AF HUND RZ MEE oft iz RIT f, pup np p] d 


;4~5 个 月 时 其 至 对 食物 轻微 的 味道 改变 已 很 敏感 ,为 味 
孔 期 食物 。 
梢 已 基本 发 育成 熟 ;3~4 个 月 时 能 区 别 愉快 与 不 愉快 的 


温度 觉 及 深 感 : 


DEL 触觉 是 引起 某 些 反 射 
de A ES. HW EST T HE e LS AR od flc 
运动 的 发 育 


Vilis zi KS CA] 2-6) 


ETR3K 1-2 秒 ;3 Ji HA o d S4. 个 月 时 抬头 很 稳 


1 个 月 股 卧 时 尝试 着 2 个 月 垂直 位 时 能 3 个 月 腹 卧 时 以 时 能 外 月 扶 着 两 或 

EPEAK HEAK 支 起 前 半身 TH fe AS 
ES fa $». 人 © 

5 个 月 坐 在 妈妈 身上 6 个 月 扶 着 两 个 前 辟 7 个 月 会 和 8 个 月 自己 能 华 

能 抓 住 玩具 时 可 以 站 得 很 直 

9 个 月 扶养 栏杆 10 个 月 推荐 推 车 11 个 月 拉 着 一 11~12 个 月 自己 

站 起 来 能 走 几 步 只 手 走 会 站 立 

12 ~ 14 个 月 自己 会 走 15 个 月 会 蹲 着 玩 18 个 月 会 候 上 小 梯子 2 岁 会 跑 、 跳 


2-6 ”儿童 期 运动 发 育 区 


(2) 45:6 个 月 时 能 双手 向 前 撑 住 独 坐 ;8 个 月 时 能 坐 稳 。 

) 翻身 :7 个 月 时 能 有 意识 地 从 仰 耻 位 翻身 至 俯卧 位 .然后 从 俯 甲 位 翻 至 仰卧 位 . 

ncs 3-4 个 月 时 开始 训练 ,8~9 AA 9T FEDOC EJ IO HER 

站 . 走 . 跳 :11 个 月 时 可 独自 站 立 片刻 ;15 个 月 可 独自 走 稳 ;24 个 月 时 可 双 足 并 跳 ;30 个 
月 时 en 
2. 细 动 作 3-4 个 月 握 持 反射 消失 之 后 手指 可 以 活动 ;6~7 个 月 时 出 现 换 手 与 担 .总 等 控 
生动 作 ;9~10 个 月 时 可 用 拇 . 示 指 拾 物 , 喜 撕 纸 ;12~15 个 月 时 学 会 用 匙 , 乱 涂 画 ;18 个 月 时 能 
2-3 块 方 积木 ;2 Up up de 6~7 块 方 积 木 ,会 翻 书 . 


E 
JE 


pu. i D ng f$ 


语言 的 发 育 与 大 脑 .咽喉 部 肌肉 的 正常 发 育 及 听觉 的 完善 有 关 。 要 经 过 发 音 .理解 和 表达 

个 阶段 。 新 生 儿 已 会 问 叫 ,3-4 AMF RT 6 月 龄 时 能 听 懂 自己 的 名 字 ;12 月 龄 时 能 说 简单 
的 单词 ,如 "再见 ”" "HET C. 18 月 龄 时 能 用 15~20 个 字 , 指 认 并 说 出 家 庭 主 要 成 员 的 称谓 ;24 
月 龄 时 能 指出 简 MA. 物 名 和 图 片 ,而 到 3 岁 时 能 指认 许多 物品 名 ,并 说 由 2~3 ARI Ri 


名 ;4 岁 时 能 讲述 简单 的 政事 情节 


Hi OPRIM Ahe 

1. 早期 的 社会 行为 ”2~3 AHILA ERE RSET A , MIRAR AEE R AS ASE EE; 
3-4 个 月 的 婴儿 开始 出 现 社会 反应 性 的 大 笑 ;7~8 个 月 的 小 儿 可 表现 出 认 生 .对 发 点 十 其 感 兴趣 
等 ;9~12 个 月 时 是 认 生 的 高 峰 ;12~13 个 月 小 儿 喜 欢 玩 变 戏法 和 躲 猫 猫 游戏 ;18 T INE EET ET 
我 控制 能 力 ,成 人 在 附近 时 可 独自 玩 查 很 久 ;2 岁 时 不 再 认 生 , 易 与 父母 分 开 ;3 岁 后 可 与 小 朋友 
做 游戏 

2. 注意 的 发 展 岗 儿 期 以 无 意 注 意 为 主 , 随 普 年 龄 的 增长 逐渐 出 现 有 意 注 总 8-6 VLL 


童 能 较 好 控制 自己 的 注意 力 。 


记忆 和 长 久 记 | 


重 


记忆 为 主 。 随 着 和 


后 开始 


3. 记忆 的 发 展 


4. 思维 的 发 展 


一 步 独立 思考 的 能 力 。 


5. 想象 的 发 展 新 生 儿 无 想象 能 力 ;1~2 岁 
想象 及 再 造 想象 为 主 ,有 ed et 学 龄 期 才 迅 速 发 展 -。 
新 生 儿 因 生 后 不 易 适 应 宫 外 环 境 , 较 多 处 于 消极 ' EA T RANEE, 


6. 情绪 ,情感 的 发 展 


啼哭 ,而 哺乳 `. 抱 . 摇 . 抚 


信任 感 。 
常 出 现 违 描 言 行 与 依赖 行为 互相 交替 
主动 行为 失败 时 易 出 现 失望 和 内 次 


当时 易 发 


7. 个 性 和 性 格 的 发 
幼儿 时 期 已 能 


不 能 发 现 自己 的 学 习 洪 
应 能 力 增强 ,但 容易 波导 


记忆 是 将 所 学 入 
忆 3 个 不 同 的 系统 。 长 久 记 忆 又 分 为 再 认 和 重 现 ,再 认 是 
下 现时 能 被 认识 ; 重 现 是 以 前 感知 的 事物 虽 不 在 眼前 出 现 ,但 
认 而 无 重 现 , 随 年 龄 的 增长 , 重 现 能 力 亦 增强 。 幼 年 儿童 只 按 事物 的 表面 特 ; 
E 龄 的 增加 和 理解 .语言 思维 
1 岁 以 后 的 儿童 开始 产生 
有 初步 抽象 思维 ;6~11 岁 以 后 儿童 逐渐 学 


发 生性 格 变化 。 性 格 一 旦 
小 儿 神 经 精神 发 育 进程 见 表 2-3。 


表 2-3 小 儿 神经 精神 发 育 进程 


导 的 信息 


贮存 和 "i 


摸 等 则 可 使 其 情绪 恰 $ 


R 婴儿 期 由 于 


E 力 的 加 强 ,逻辑 
思维 ,在 3 岁 以 前 兵 


L 童 仅 有 想象 的 


快 。 婴 幼儿 情绪 表现 特 
容易 变化 ,外 显 而 真实 。 随 着 年 龄 的 增长 ,儿童 对 不 愉快 因素 的 而 
控制 自己 ,使 情绪 渐 趋 向 稳定 。 


-学龄 期 
力 ,将 产生 自 蛙 。 青 看 
,在 感情 问题 .伙伴 问 


始 正规 学 习 生 活 ， 


卖 出 ”的 神经 活动 过 程 


在 脑 中 重 现 - 


辑 记忆 逐渐 发 展 : 


会 综合 分 析 .分 类 比较 等 抽象 思维 方法 ， 


可 分 为 感觉 、 知 御 
以 前 感知 的 3e c ii 
1 岁 内 婴儿 只 有 再 
记忆 信息 .以 机 械 


4 有 最 初级 的 形象 思维 ;3 岁 以 
具有 进 


萌芽 .学龄 前 期 儿童 仍 以 无 意 


EE pz paz gt dl 
fi] &Z- PE VE TRUI , GEOSAT E 


切 生 理 需 要 均 依赖 成 人 ,逐渐 建立 对 亲人 的 依赖 性 和 
独立 行走 ,说 出 自己 的 需要 , 故 有 一 定 自 半 
革 的 现象 。 学 龄 前 期 小 儿 生 活 


,但 又 未 脱离 对 沫 人 的 依赖 
i 基本 能 自理 ,主动 性 增强 ,但 
重视 自己 勤奋 学 习 的 成 就 , 如 


月 体格 生长 和 性 发 


页 职业 选择 、 


形成 即 相 对 稳定 。 


TETTE AG RA HE SES Zoo nnus 


道德 评价 和 人 生 观 等 问题 上 处 理 不 


适应 周围 人 物 的 能 力 与 行为 


年 龄 粗 、 细 动作 语言 

新 生 儿 EWE ,不 协调 动作 ; 紧 握拳 fese 铃声 使 全 身 活动 减少 

ZR 直立 及 俯卧 位 时 能 抬头 发 出 和 谐 的 喉 音 能 微笑 ,有 面部 表情 ;上 腿 随 物 转动 

3 个 月 仰卧 位 变 为 侧 卧 位 ;用 手 摸 ” 唤 川 发 音 头 可 随 看 到 的 物品 或 听 到 的 声 将 
东西 转动 1809 ;注意 自己 的 于 

4 个 月 扶 着 艇 部 时 能 坐 ;可 在 俯 目 位 ” 筑 出 声 抓 面 前 物体 ; 自己 玩弄 手 , 见 食物 
时 用 两 手 支持 抬 起 胸部 ; 手 能 表示 喜悦 ; 较 有 意识 地 与 和 笑 
握 持 玩具 

54* TOR üERETEEEIPUT ui AE EDU Az iode] — f FUIS AE DEDI A F; 望 镜 中 
玩具 TS AE 

6 个 能 独 坐 一 会 ;用 手 摇 玩 具 能 认识 总 人 和 陌生 人 ; 自 拉 衣 服 ; 

HIRED 

T49 ZWA, ACBADH EREE”, “妈妈 ” 能 听 懂 自己 的 和 名字; 和 白 握 饼 下 吃 
具 从 一 手 换 入 男 一 手 等 复 音 ,但 无 意识 

8s 会 仆 ; 会 自己 坐 起 来 . 身 下 去 ，; RM 复 大 人 所 发 简单 ”注意 观察 大 人 的 行动 ;开始 认识 
会 扶 着 栏杆 站 起 来 ;会 拍手 音节 物体 ;两 手 会 传递 玩具 

gash 试 独 站 ;会 从 抽 居 中 取出 玩具 — SEDE JLA P eu fi LEA A zs T fli A e A (roy 

iip] , dp “PEIL” 与 人 合作 游戏 


年 龄 粗 、 细 动作 
10-11 个 月 “能 独 站 
几 步 ;拇指 、 示 指 不 


指 


片刻 ; 扶 竺 或 推 


Ly 

* 
RF 
T 


D 


语 


车 能 走 “ 开始 用 单词 ,一 个 单 
全 东西 词 表示 很 多 意义 


12 个 月 独 走 ; 弯 腰 拾 东西 ;会 将 圆圈 ”能 叫 出 物品 的 名 字 ， 

套 在 木 棍 上 如 灯 、 碗 ;指出 自己 
HJF AR 

15:45 走 得 好 ;能 足 着 玩 ; 能 益 一 由 ”能 说 出 几 个 词 和 自 

ES 己 的 名 字 

18 个 月 能 息 台 阶 ;有 目标 地 扔 皮球 能 认识 和 指出 身体 
各 部 分 

2 岁 i i 手 的 动作 更 准确 ; 会 说 2~3 个 字 构 成 
有 勺子 吃饭 的 句子 

3 岁 能 说 短歌 谣 , 数 几 


AU 能 已 梯子 ;会 穿 鞋 
55 能 单 足 跳 ; 会 系 鞋 带 


个 数 


能 讲 故事 ;开始 写字 


”适应 周围 人 物 的 能 力 与 行为 
能 模仿 成 人 的 动作 ; 招手 、“ 再 
见 "; 抱 奶瓶 自 食 A E 
适应 周围 人 物 的 能 力 与 行为 

对 人 和 事物 有 喜 惜 之 分 ; 穿 衣 能 
合作 ,用 杯 喝 水 


能 表示 同意 ,不 同意 


会 表示 大 小 便 ; 懂 命 令 ; 会 自己 
进食 

能 完成 简单 的 动作 ,如 拾 起 地 上 
的 物品 ;能 表达 喜 .把 URL LE 

能 认识 画 上 的 东西 ;认识 男 、 女 ; 
自称 “我 ;表现 自尊 心 . 同 情 心 、 
能 画 人 像 ;初步 思考 问题 ;记忆 力 
强 .好 发 问 

能 分 辨 颜色 ; 数 10 个 数 ; 知 物品 
用 途 及 性 能 
能 数 几 十 个 数 ;可 简单 加 减 ; 喜 独 
立 自主 


第 六 节 ”儿童 神经 心理 发 育 的 评价 


儿童 神经 心理 发 育 的 水 平 表现 为 儿童 在 感知 .运动 .语言 和 心理 等 过 程 中 的 各 种 能 力 ,对 这 


些 能 力 的 评价 称 为 心理 测试 。 心 理 测试 仅 能 判断 儿童 神经 
i 业 人 员 根 据 实际 需要 选用 ,不 可 滥用 。 


义 。 心 理 测试 需 由 经 专门 训练 的 专 


1. 得 查 性 测验 


a) 丹佛 发 育 盘查 法 (DDST):DDST 主要 用 于 6 岁 以 下 


岁 以 下 的 儿童 较为 适用 。 测试 内 


^E Denver THH, E 1966 年 DDST 的 基础 上 修订 


2) 绘 人 测试 :适用 于 5-9.5 
i 各 部 比例 和 表达 方式 的 
以 上 ,与 推理 ,分 

) Fa miu ii PPV 


每 张 e B2 [12 A iig DU Ui 测试 者 ; 


1 
方法 简单 , 尤 适 用 于 语言 或 运动 障碍 者 . 1981 年 PPVT-R 出 版 ,有 


2 ,测试 图 片 增 至 175 SK 
2. 诊断 测验 


(1) Gesell 发 育 量 表 : 适 用 于 4 周至 3 岁 的 楼 幼儿 ,从 大 运动 . 细 动 作 、 


经 心理 发 育 的 水 平 ,没有 诊断 疾病 的 意 


-能力 测验 
容 分 为 大 运动 . 细 运 动 、 语言 .人 


岁 儿 童 。 
的 合理 性 计 分 。 绘 人 测试 结果 :+ 


ini 


ji — 4 ini. BER JL Ed 


国内 有 地 区 性 的 修订 常 模 
要 求 被 测 儿 童 依据 自己 的 想 PNN 身 正面 人 像 , 以 


L 童 的 发 育 得 查 ,实际 应 用 时 对 4.5 


个 人 适应 性 行为 四 个 能 区 。1990 


其 他 智能 测试 的 相关 系数 在 0.5 


六 间 概 念 . 感 知 能 力 的 相关 性 更 显著 。 该 法 可 个 别 测试 ,也 可 进行 集体 测试 。 
用 于 4~9 岁 儿 童 的 一 般 智能 饰 查 。 PPVT 的 工具 是 
这 在 图 片 其 中 相应 的 一 幅面 。 


是 120 张 图 片 
测试 
,及 M 版 本 ,测试 年 龄 为 2.5~16 


个 人 -社会 .语言 和 适 


第 二 章 生长 发 育 


应 性 行为 五 个 方面 测试 ,结果 以 发 育 商 (DQ) 表 示 。 

(2) Bayley 婴儿 发 育 量 表 : 适 用 于 2-30 个 月 婴 幼 儿 , 包 括 精 神 发 育 量 表 .运动 量 表 和 没 儿 行 
为 记录 。1993 年 第 2 版 修订 完成 ,适用 于 1-42 个 月 婴 幼 儿 , 评 定 结果 另 有 规定 。 

(3) Standford-Binet 智能 量 表 : 适 用 于 2-18 岁 儿 童 。 测 试 内 容 包括 幼儿 的 具体 智能 (感知 、 
认 知 .记忆 ) 和 年 长 儿 的 抽象 智能 (思维 .逻辑 .数量 .词汇 ), 用 以 评价 儿童 学 习 能 力 以 及 对 知 能 
发 育 迟 组 者 进行 诊断 及 程度 分 类 ,结果 以 智商 (1Q) 表 示 。 

(4) Wechsler 学 前 及 初 小 儿童 智能 量 表 (WPPSI): 适 用 于 4~6.5 岁 儿 童 。 通 过 编制 一 些 在 不 

同 测 ; ar 不 同性 质 的 能 力 ,将 得 分 综合 后 可 获得 儿童 多 方面 能 力 的 信息 , 较 窜 观 地 反 

映 学 前 儿童 的 智能 水 平 。 

(5) Wechsler 儿童 智能 量 表 修订 版 (WISC-R): 适 用 于 6-16 岁 儿 童 ,内 容 与 评分 方法 四 WPPSI 


二 、 适 应 性 行为 测试 
智力 低下 的 诊断 与 分 级 必须 结合 适应 性 行为 的 评定 结果 。 国 内 现 多 采用 日 本 S-M 社会 后 
活 能 力 检 查 , 即 婴儿 - 初中 学 生 社会 生活 能 力量 表 。 此 量 表 适 用 于 6 个 月 至 15 岁 儿 童 社会 生活 
能 力 的 评定 。 


第 七 节 ”发 育 行为 与 心理 异常 


一 、 儿 童 发 育 与 行为 的 概念 
发 育 行为 儿科 学 是 我 国 近 年 从 儿童 保健 学 发 展 而 来 的 一 个 分 支 学 科 。 儿 童 发 育 一 般 指 运 

动 . 认 知 .语言 .社会 交往 等 潜力 的 逐渐 提高 ,行为 则 P EU e 
儿童 发 育 和 行为 异常 很 常见 ,如 注意 缺陷 多 动 障碍 .孤独 症 系谱 障 但 、 抽 动 障碍 


Hie Hi pt 


E: 
"t 


-、 儿 童 行为 问题 
儿童 在 发 育 过程 中 出 现 的 行为 问题 较为 常见 ,对 儿童 身心 
表明 ,我 国 少年 儿童 的 行为 问题 检 出 率 为 8.3%~12.9%。 儿 童 行为 问题 表现 在 儿童 日 常 
容易 被 家 长 忽略 ,或 被 过 分 大 。 居 此 ,区 别 正常 的 和 异常 的 J 
量 儿 童 行为 的 量 表 可 用 于 帮助 区 分 儿童 异常 的 行为 问题 
儿童 的 行为 问题 一般 可 分 为 :四 生物 功能 行为 问题 ,如 坦 尿 . 进 便 E MERA rio fE 
欲 不 佳 ,过 分 挑剔 饮食 等 ;名 运动 行为 问题 :如 习惯 性 交叉 氛 腿 . 咬 指 甲 ,磨牙 LRL dedi 
衣物 FEAL , 咬 或 吸 展 T zs Z E ORA D TRA: UII .偷窃 说谎、 攻击 等 ;下 性 属 行 为 
问题 :如 惊 轴 .害羞 CE k SOB KARE EM dca i EU i3 Mt quor e. 
过 分 敏感 icd Hz ACA SB ERI: n Line. 9342691 p Ju Ta] E TAIA, DIAE EN 
is dh ERGO RUE KAE AER Ea DR, JL SET T D DR E z^ 5j Se Jo E 6c D . 教 
养 方式 ,父母 的 文化 .学习 环境 等 显著 相关 。 多 数 儿 童 的 行为 问题 可 在 发 育 过 程 中 自行 消 尖 
1. RARE ”表现 为 呼吸 运动 暂停 的 一 种 异常 性 格 行为 问题 ,多 发 于 6~18 T7174] JL. S 
Pon MEIR PEIE i i 18 e i 2E LETT, UA aa b rs et od v oe 
BL, Tr HE GRE , [IPTE vp pp S10 9 , S as tt D, M Ap C e 4e He] np f EWR . 送 失 意志 、 


\ 健 康 的 影响 很 大 。 近 年 调查 资料 
p. 


L 曹 行为 非常 必要 ,目前 有 多 种 衔 


LUE ZH, ACT .四 肢 插 直 , 基 至 四 肢 抽动 ,持续 0.5-1 分 钟 后 中 
身 肌肉 松弛 而 清醒 ,一 月 可 发 作 数 次 ， 这 种 儿童 性 格 多 暴躁 A 


哩 家庭 教养 ,过 矛盾 冲突 时 应 醒 心 说 理解 释 , 避 免 粗暴 打 骂 ， 


F 吸 恢复 ,症状 绥 解 ,1 


EHE Ap 


FIBREI. 全 


^q 3s JL scu HN 
Ad Fn 


RE pis] AY HL 


第 二 章 生长 发 育 


4. dus dig 435] - 

2. MYRER IS FRE 3-4 SHIIIL E fo nt See, A EAR JERE UA 
EUR PTN EH te d DUI n Bin . d pde Ie ide. BALEGO E SEIS EUIS 
是 而 精神 紧张 REIR 来 获 父 母 充 分 的 爱 , 又 缺少 玩具 .音乐 .图 片 等 视听 觉 刺激 .孤独 时 便 
喧 拇 指 自 娱 , 渐 成 习惯 ,直至 年 长 时 尚 不 能 戚 除 。 长 期 蚁 手指 可 影响 牙齿 、 TIRATA T E, E 
Faith S e. WG idu aiias e HERRAR U SET) R 
求 得 不 到 满足 而 产生 的 不 良 行为 ,多 见于 学 龄 前 期 db. IKIT 3 AJ RU 
心 s HO IJI Rc. EHK eX ve Js PIT Ja 散 到 其 他 事物 上 ,鼓励 小 儿 
六 改正 坏 习惯 的 信心 , 切 匆 打 名 讽刺 ,以 避免 其 产生 自 捍 ， Lom. 在 手指 上 涂抹 苦 药 等 方法 也 
往往 起 不 到 好 的 多 
3. 遗尿 症 dd 2-3 岁 时 已 能 控制 排尿 ,如 在 5 岁 P TEIR ERARE AFTEN IER 
症 , 大 多 数 发 生 pF qup bed. sb dE I ] 分 为 诛 Set 继 发 性 两 类 :中 诛 发 性 
(operi ERETI: JER UH 2E , e AE HER B RE JI ii 
ITEL; DH 1 于 全 身 性 或 沁 RIN ,如 糖尿 忆 ,其 他 如 智力 低 
下 .神经 精神 创伤 ,说 WE 感染 ,万 炎 、 尿 道 炎 会阴 可 引起 继 发 性 遗 
Wes HEATER ERE TE K SRBU RF R < 

诛 发 性 遗尿 症 较 多 发 生 在 夜 问 , 偶 见 白天 午睡 时 。 自 每 次 至 每 夜 1 次 ,甚至 一 夜 数 
次 不 等 ， 健 康 状况 欠 佳 .疲倦 .过 度 兴 情绪 波动 等 i E) =] : t 
消失 , 亦 可 复发 ， 约 50% 的 患 儿 可 于 3-4 年 内 发 作 次 数 逐 渐 减 少 而 自 愈 ,也 有 一 部 分 患 Js E 
遗尿 直至 青春 i 的 心理 负担 ,影响 正常 生活 与 学 习 。 对 遗尿 症 患 儿 必 须 首先 除 
外 能 引起 继 发 性 遗尿 症 的 全 局 部 疾病 。 
WU DEA pH 和 i 先 要 取得 家 长 合作。 医师 应 指导 家 长 安排 适宜 的 生活 
度 和 坚持 排尿 训练 ,绝对 不 能 在 小 儿 发 生 遗 尿 时 加 以 责骂 .讽刺 、 处 罚 等 ,否则 会 加 重 患 儿 的 心 
理 负 担 。 应 训练 患 儿 将 排尿 时 间 问 隔 逐 渐 延 长 .每 次 排尿 务必 排 尽 ; 晚 餐 后 应 探 珊 deos 睡 前 
排尿 ,不 宜 过 度 兴 奋 ; 睡 熟 后 父母 可 在 其 经 常 遗 尿 时 间 之 前 唤醒 .使 其 习惯 于 觉醒 时 主动 排尿 ， 
必要 时 亦 可 采用 管 报 回 协 助 训练 药物 治疗 效果 约 80% ,常用 者 为 去 氨 加 上 
为 抗 利尿 药 ,以 减少 泌尿 量 ,每 次 0.1~0.2pg, 睡 前 口服 ,疗程 3~6 个 月 。 亦 可 应 用 丙 米 嗪 类 药物 


uh 


ü 


n 


建 


a dct 


4. 儿童 擦 腿 综 合 征 “ 是 儿童 通过 控 腿 引起 兴奋 的 一 种 运动 行为 障碍 . 在 儿童 中 并 不 少见 
女孩 与 幼儿 更 多 见 。 发 生 控 腿 综 合 征 的 儿童 智力 正常 ,发 作 时 神志 清醒 ,多 在 人 睡 前 、` 醒 后 或 玩 
看 时 发 作 , 可 被 分 散 注 意 力 而 终止 。 发 作 时 ,女孩 喜 坐 硬 物 , 手 按 腿 或 下 腹部 , 双 下 肢 伸 直 伙 叉 
炎 紧 ,于 握拳 或 抓 住 东西 使 艺 ; 男 护 多 表现 为 伏 耻 在 床上 oe Ie msg e FACRIS. ORAE 
作 后 外 阴 充 血 ,分泌 物 增多 或 阴 展 色 索 加 次; 男 按 阴 苓 勃起 ,尿道 口 稍 充 血 , 有 轻 度 水 | 
儿 平 时 生活 轻松 愉快 ,解除 心理 压力 ,鼓励 其 参与 各 种 游戏 活动 等 心理 行 iiid inicie i 
Ho RA BRIE ROL ENERE En LE JL EE ERIR A E LR 
可 减少 发 作 机 会 从 小 应 注意 儿童 的 会 阴 清 洁 : 儿童 护腿 综合 征 多 随 年 龄 增 
5. 注意 缺陷 多 动 障碍 (attention-deficit hyperactivity disorder, ADHD) 
Me I 39: 59c ,为 学 龄 玫 章 中 稼 多 的 行为 障 借 ,主要 表现 为 注意 万 不 集中 php TE 
伴 有 学 习 内 难 ， reie 男孩 发 生 率 明显 高 于 女孩 ADHD Ex SR 
或 病理 学 改变 ,也 没有 可 以 和 畏 勘 诊断 的 特殊 体征 或 仿 ^ f ,上 轩 此 诊断 主 归 依 据 病 ' 
殊 行 为 症状 的 观察 .描述 和 追踪 观察 .临床 常用 的 行为 评定 量 表 有 Conners 2 RETO] T A PCIE 
E A LE. Achenbach JL REII W PERE irt - PAi KI 
ei g R E R pog E 2 9 CR n E i TE IE h PO SS Diagnostic and 


K 
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Statistical Manual of Mental Disorders.4th ed, DSM-IV ) 的 ADHD 诊断 标准 。 JEFE PAE HH 制定 的 
《国际 疾病 分 类 》 第 10 JR CInternational Classification of Diseases,ICD-10) 也 被 广泛 采 月 
儿科 杂志 》 编 辑 委员 会 和 中 华 医学 会 儿科 学 分 会 神经 学 组 .儿童 保健 学 组 及 精神 病 分 会 儿童 精 
神医 学 学 组 ,参考 DSM-IV BO ADHD 诊断 标准 ,2006 年 联合 发 布 了 (儿童 注意 缺陷 多 动 障 但 诊疗 
建议 》 规 范 了 对 ADHD 的 临床 诊疗 。 

ADHD 的 治疗 和 管理 原则 包括 药物 治疗 和 心理 与 行为 治疗 。 常 用 的 药物 包括 短 效 的 盐酸 
哌 甲 酯 片 和 长 效 的 盐酸 哌 甲 酯 控 释 片 。 心 理 与 行为 治疗 包括 强化 .塑造 .消退 .惩罚 等 pn. 
应 注意 持久 培养 患 儿 的 自我 控制 能 力 。 

6. 孤独 症 谱系 障碍 (autistic spectrum disorders, ASD) 是 以 孤独 症 为 代表 的 一 组 异 质 性 次 
病 的 总 称 。 上 典型 孤独 症 的 临床 特征 Rs 度 的 社会 交往 障碍 .语言 障碍 ov lp pss 
及 刻板 行为 方式 。 美 国 ASD 的 发 病 率 为 1%。 在 过 去 半 个 多 世纪 里 病 的 概念 .诊断 和 分 关 
方面 发 生 了 很 大 的 变化 ,尤其 是 AES, ados ,对 病因 学 ,治疗 不 it ÆT 

ERZE EIRA 2 7 (63 BH , IA RAIT ABR IE .早期 干预 效果 较 好 , ER 
综合 性 教育 和 行为 训练 ,使 孤独 症 症状 得 到 不 同 程度 的 改善 。 
Te 睡眠 障碍 (sleep disorder,SD) 睡眠 障碍 包括 睡眠 失调 、 异 态 睡 虑 .病态 胜 卢 3 种 类 型 

L 童 睡眠 障碍 是 遗传 .疾病 、 围 生 因 素 及 儿童 性 格 ,家庭 环境 和 教养 方式 等 多 因素 作用 的 结果 

国外 研究 显示 ,儿童 睡眠 障碍 对 儿童 神经 心理 和 认 知 的 影响 明显 ,表现 为 注意 缺陷 ,多 动 .记忆 
力 下 降 ,行为 障碍 .情绪 问题 等 。 我 国 儿 童 睡眠 障碍 发 生 率 为 27.11%。 

系统 评价 儿童 睡眠 障碍 的 体系 包括 全 面 的 过 去 史 .完整 的 社会 史 ,心理 LUZ fr EE .体格 检 
查 ,在 此 基础 上 ,要 明确 诊断 一 些 特殊 的 睡眠 障碍 还 必须 选择 更 为 全 面 的 心理 学 测试 及 神经 学 
方面 的 评价 ,或 是 一 些 相关 的 实验 室 筛 查 ,其 至 进一步 在 睡眠 实验 室 进行 睡眠 的 研究 分 析 

重 眠 障碍 如 同 其 他 疾病 一 样 , 当 理解 其 特征 和 发 病 机 制 后 ,在 合理 的 干预 下 就 能 绥 解 此 至 
治愈 。 治 疗 性 于 预 包括 :健康 教育 .心理 行为 治疗 .时 间 疗 法 .光疗 法 .药物 治疗 ,物理 治疗 以 及 
外 科 治 疗 。 治 疗 总 是 从 最 方便 . 侵 人 性 最 小 的 健康 教育 开始 。 


"op ge 


学 习 障 碍 属 特殊 发 育 障碍 ,是 指 在 获得 和 运用 听 说 , 读 . 写 .计算 . 排 理 等 特殊 技能 上 有 明 
显 困 难 ,并 表现 出 相应 的 多 种 障碍 综合 征 。 学 龄 期 儿童 发 生 学 习 障碍 者 较 多 ,小 学 2-3 年 级 为 
发 病 的 高 峰 ; 男 孩 多 于 女孩 ,学 习 障 碍 可 有 学 习 能 力 的 偏 异 (如 操作 或 语言 能 力 ); 协 调运 动 障碍 ， 
如 腿 手 协调 差 影响 绘图 等 精细 运动 技能 的 获得 ;分 不 清 近 似 音 ,影响 听 .说 与 理解 ;理解 与 语言 
表达 缺乏 平衡 , 听 与 阅读 时 易 遗 漏 或 替换 ,不 能 正确 诵读 , 构 音 障碍 ,交流 困难 ; 知觉 转换 陈 得 ， 
如 听 到 bd 时 不 能 想到 “ 狗 ”, 立 即 写 出 “ 狗 ”" 字 ;视觉 -空间 知觉 障碍 ,辨别 能 力 差 , 常 分 不 清 6 
与 9、 等 ,影响 阅读 能 力 等 。 学 习 障 得 的 儿童 不 一 定 智力 低下 ,但 由 于 其 认 知 特性 导 敏 患 
儿 不 能 适应 学 校 学 习 和 日 常生 活 。 在 拒绝 上 学 的 儿童 中 有 相当 部 分 是 学 习 障 人 碍 儿童 ,对 他 们 应 
仔细 了 解 .分析 原 因 , 采 取 特 殊 教 育 对 策 。 


《中华 


GE 3D 


|. Rafael T Mikolag Jun Zhang, Ana Pilar Berran,et ab. A global reference for fetal- 


2. 沈 晓 明 ,人 金 
| 2 
| 3. RR 


2008; 151-156. 
4. Michael D. Kogan, Stephen J. Blumberg, Laura. A. Schieveset al. The prevalence of 


parent-reported diagnosis of autism spectrum disorder among children in the United States. 


Pediatrics, 2009, 124(5): 1395-1403. 


KL 


AGE LACRUE HE hki 


北京 :人 民 卫 生出 版 社 ,2009. 


龄 期 生长 发 
EBENE IE. JL 
健康 促进 和 儿科 疾 
Á 19 直 纪 80 


球形 势 及 发 展 中 国家 以 


< ae 
A LDL 


( 即 生长 监测 . 口 
EZKI, BiA 


章 保 健 的 需要 。 
这 6 种 疾病 为 急性 
HIV/AIDS (396) 及 


应 对 这 种 新 刁 
管理 Cintegrated " 
不 恨 进行 有 效 管 

IMCI 在 不 同 
角度 来 看 , 综 
免疫 接种 ,可 
$3 UO JL 3 
持 不 同 的 和 辅助 性 
的 病案 管理 
以 JMCT 是 当今 
社区 年 仲 到 初级 
家 采纳 ,我 国 也 J 

近 几 年 ,我 国 
络 在 城市 和 农 
至 2005 年 城市 
JU dept 
JEUX] 4j H 
作为 重要 所 


28 


J 


岁 


(145 d 


Ute 


WiJLI PF 1g EFASI IA hE 


SERES] 


Fg HT) De t 


e RETE 
Fi Era CBS JE, JLE 
dide EER? 


与 新 生 儿 有 
这 些 疾病 绝 大 部 分 可 以 通过 
Hl 


1anagement 


V. 


ZK d 
AER TU IE 
JN 
保健 I 4f 
- 作 任务 


Li 


is 
144 
Hf IUE 


果 健 研究 涉及 的 


EUR 


下 本 保健 同属 儿科 学 学 "SB 医学 的 分 支 
在 的 规律 及 其 影响 


病 的 预防 及 管理 等 - 


FINU pn 保健 问 


,由 联 


él 


呼吸 道 感染 ( 绝 


过 
外 


^ri 
dX 
of child 


L^ET-. 


2: 


d 


B EiB 


-和 有 


me 1)09. 


Jit 


结合 起 来 


HT 
策略 ， 


保健 的 唯一 
In 
了 了 相关 的 工作 
健 机 构 与 监 
- 步 的 完 着 
下 儿 前 保健 和 


以 


ESL H8 80% 
Lj, Mii 21 


Fi 


ts 
H 


Bk, 


gi 
求实 现 


TET 


St. 


简单 


日 而 qi 
问题 , dT À 


an 
i FJUR: 


运 的 人 


5Z 


KARP., EHE A set 


m 
Pl 


WE 


14 


100d illness, 
Ae UE JL e(t 
Mig MARE 
135 i d 


J 


: 属 及 社 c MORS 在 机 |; 
层次 保 
Me e E 
在 以 二 去 
位 以 及 转 诊 机 构 , 放 


测 网 络 建 ; 
,成 为 各 项 儿童 保 
SHRIKE 82.3%, 
无 论 在 2 
Tig up i nm d p JL ssi 
Ul. SERER F JL Seb wg td 


. iss 


ADJAE UAI 


iz 


Wt 


I 


,为 两 者 的 交叉 学 科 、 


别 是 
金 会 发 起 了 
Ufo 


d 
上 ;以 后 又 推 ! 


入 的 组 合 


(EIEE EY RC, (JL ESIET 
= 的 原因 也 发 牛 了 改变 ,就 ji 
me \ 儿 有 6 


ma 
Jit iy PEREN . 


-[n] 


iiit 
qu 
IMCD 的 并 
康成 长 及 
idt ff 
多 种 形 式 的 服 
矢 务 保健 人 员 与 家 


j 
5 


]; HE 
23s. 

RU FRIRE 
AU 


4 


2j 


Lu» 


长 


HAK E 
PE. IMCI 
UJI ENIE s p eg 
:个 层次 车 同时 加 组 保健 
询 提 供 咨 询 和 解决 问题 


D» 


RA IJL 
nti d 
ARE SU 
90 年代 初期 颁布 中 
K Z (2001-2010 年 


f! 


设 发 


0 [Htec 


发 展台 


其 主 
,以 通过 有 效 的 措施 ,促进 有 利 因素 ， 


:儿童 的 体格 生长 和 社会 心理 发 谨 


EAR rie 方法 在 J 


ERT tege ETT 
,例如 定期 


下 成 功 地 名 
ct 


(tipi 
成 功 排 | 
69.7% ,到 2009 年 全 


竖 任 务 是 


JURE MYE FT A f P5 UT Ju art D 


iH TET: 


Ti XJ JL d 


WKZ, Hi 
i cJ T RU 


efi 
的 综合 ,将 保 


IMCI 已 被 


建设 


”实施 


J《 Je EAE 
D), ABAS JL i 


系 建 设 


ipe 18/4: 9] 


ERSA ROLAN uM dg ^ 


n qu 


各 年 龄 期 儿童 的 保健 重点 


S UJRIEX LI 


nA fi 
JAKEN 


VITITA 


E 


j Xik 


LJ (4 


iW WFSEJL WE $e 4 


LARIE 


BIRARE a ` 保 JL 

JU dere s b 

DEBT 全 

"Fidis ,简称 为 COBI 

hp it XE) JL YEr 
Za [p 

"JER T eL e AS fie JL 


ARI 70%~90%， 
) M TES A C189: IEIR (80600 RIZ CAO) , 
vat C) Re Gh gr JL SETS 37% 


J5 


八 
E 


DASS NY E 


Pè 


CA 


"un 


Aix 
保障 
47*IMN 
V ls JL 
Sos 


EMENI 
全 加 1 进行 
务 保健 人 
[e Jc, g 
和 初级 保健 设 
194g AM 5$ 

建 从 家 应 和 


ne 


100 £4 


Vai 
lr 


- [e] 
iR 


pops 


fui 


第 三 章 LERE 


DS MIARA ANNER 遗传 咨询 ,禁止 
ses a 3 n EAK 学 毒物 ;应 避免 吸烟 .醒酒 ; 患 有 心 肾 
ret "— 师 指导 下 确定 怀孕 与 否 及 
孕期 用 药 . $ SEIRA a PM na Eus 
出 现 异 常情 况 ,应 及 时 就 诊 - 
2. 保证 充足 营养 ”妊娠 后 期 应 加 强 铁 、 锌 、 钙 ,维生素 D 等 重要 党 3 
止 营 养 担 人 过 多 而 导致 胎儿 体重 过 重 , 影 响 
3. 预防 感染 ”包括 孕期 及 分 娩 时 :孕妇 早期 应 预防 己 P .风疹 病毒 
疱疹 病毒 的 感染 ,以 免 造 成 胎儿 畸形 及 富 内 发 育 不 良 。 分 娩 时 应 预防 来 自 
将 出 生 的 新 生 儿 
4. 给 予 良好 的 生活 环境 ,避免 环境 污染 。 注 意 劳 逸 结合 , 减 RONIM LIEURTADIR HS 77 . 
s. 尽 可 能 避免 妊娠 期 合并 症 ,预防 流产 .早产 .异常 分 娩 的 发 生 。 对 高 危 孕 妇 应 加 强 随访 : 
6. 加 强 对 高 危 新 生 儿 的 监护 孕妇 所 分 娩 的 新 生 儿 及 旱 产儿, 低 体 重 儿 , 室 息 、 
低 体温 , 低 血 糖 . 低 血 钙 和 颅 内 出 血 等 疾病 的 高 危 新 生 儿 应 予以 特殊 监护 和 积极 处 理 : 
Wr dz JL Nj 
新 生 儿 期 , 生 后 工 周 内 的 新 生 儿 发 病 率 和 死亡 率 极 高 ,婴儿 死亡 中 约 2/3 是 新 生 儿 .<1 周 的 
新 生 儿 的 死亡 数 占 新 生 儿 期 死亡 数 的 70% 左右 。 故 新 生 儿 保健 是 儿童 保健 的 重点 ,而 生 后 1 周 
内 新 生 儿 的 保健 是 重 中 之 重 。 因 此 在 2005 年 的 世界 卫生 组 织 (WHO) 年 度 报告 中 ,把 过 去 的 儿 
is 建议 改 为 新 生 儿 及 儿童 保健 .突出 新 生 儿 保健 的 重要 性 - 
.出生 时 的 护理 “新 生 儿 娩出 后 应 迅速 清理 口腔 内 黏液 ,保证 呼吸 道 通畅 ;严格 消毒 .结扎 
"m 记录 出 生 时 Apgar 评 As 体温 、 呼吸 、 心率 z pag! 5 身长 ;评估 后 正常 新 生 儿 即 与 母 同室 ， 
应 尽早 喂 母 乳 ， 评 佑 为 高 危 的 新 生 儿 应 送 入 新 生 儿 重症 监护 室 。 新生 儿 出 院 回 家 前 应 按照 新 
生 儿 得 杏 规定 进行 先天 性 遗传 代谢 病 筛 查 (月 前 卫生 部 要 求 开展 的 有 先天 性 甲状 腺 功能 减退 证 
FASTA SI] Edo 6t) 以 及 听力 筛 查 . 
2. 新 生 儿 居家 保健 有 条 件 的 家 庭 在 冬季 应 使 室内 温度 保持 在 20~22 人 左右 ,湿度 以 559€ 


i T i 


疾病 、 Hus 尿 病 、 


3E. 但 也 应 防 


;细胞 病毒 及 单 
的 感染 而 影响 即 


病 


HPE 保持 新 生 儿 体温 正常 便 定 。 提 倡 母乳 喂养 ,指导 母亲 正确 的 哺乳 方法 。 新 生 儿 皮肤 娇嫩 ， 
应 保持 皮肤 清洁 ,避免 损伤 ， 父 母 应 多 与 婴儿 交流 .抚摸 有 利于 早期 的 情感 交流 .应 尽量 避免 
过 多 的 外 来 人 员 接 触 ” 注 意 脐 部 护理 ,预防 感染 。 应 接种 卡介苗 和 乙 型 于 炎 疫 苗 


:婴儿 其 


岗 儿 期 的 体格 生长 十 分 迅速 , 需 大 量 各 种 营养 素 满 足 其 生长 的 需要 ,但 婴儿 的 消化 功能 尚 
未 成 熟 , 收 易 发 生 消化 紊乱 和 营养 缺乏 性 疾病 。 部 分 母乳 喂养 或 人 工 喂养 婴儿 则 应 选择 配方 奶 
粉 ” 自 4~6 个 月 开始 应 添加 辅食 ,为 断 离 母乳 做 准备 。 定 期 进行 体格 检查 ,便于 早期 发 现 缺 铁 
性 贫血 .从 偿 病 .营养 不 良 ,发育 异 常 等 疾病 并 子 以 及 时 的 干预 和 治疗 。 坚持 户外 活动 ,进行 空 
气 浴 、 bras .被 动 体操 有 利于 体格 生长 。 给 予 各 种 感知 觉 的 刺激 ,促进 大 脑 发 育 。 该 时 期 
应 按 计划 免疫 程序 完成 基础 免疫 ， 预 防 异 物 吸入 及 室 息 
y. 53 儿 其 
于 感知 能 刀 和 自我 意识 的 发 展 ,对 周 玮 环境 产生 好 奇 .乐于 模仿 ,幼儿 期 是 社会 心理 发 育 
最 为 迅速 的 时 期 “该 时 期 应 重视 与 幼儿 的 语言 交流 ,通过 游戏 . 讲 故事 .唱歌 等 促进 幼儿 语言 发 
育 与 大 运动 能 力 的 发 展 同时 ， db 立 生活 能 力 . 安 排 规律 生活 , 养 成 良好 的 生活 习 
Vt, Db. .进食 .排便 ,沐浴 游戏、 户外 活动 等 ”定期 进行 体格 检查 ,预防 齿 央 出 于 该 时 期 的 
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儿童 已 经 具备 一 定 的 活动 能 力 , 且 凡 事 都 


外 伤害 的 预防 。 


学 龄 前 期 儿童 的 智能 发 展 快 .独立 活动 范围 大 ,是 性 格 形成 的 关键 时 期 。 因 此 ,加 强 
期 儿童 的 教育 很 重要 ,应 注意 培养 良好 的 学 习习 惯 
质 。 应 通过 游戏 ,体育 活动 增强 体质 ,在 游戏 中 学 习 
体格 检查 ,进行 视力 筛 查 及 龋齿 . 缺 铁 性 贫血 等 常见 病 的 筛 查 与 矫治 。 保证 充 
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外 伤 ` 误 服药 物 以 及 食物 中 毒 等 意外 伤害 。 


此 期 儿童 求知 欲 强 


提供 适宜 的 学 习 条 件 ,培养 良好 的 学 习习 惯 ,并 加 强 素质 教育 ;应 引导 积极 的 体 训 
寺 也 培养 了 儿童 的 毅力 和 意志 力 ; 合 理 安排 4 


增强 体质 , 同 


入、 学 龄 期 与 


看 期 
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喜欢 探 个 究竟 , 故 还 应 注意 异物 吸 和 人 烫伤 . 跌 伤 等 意 


* ilit Bi 


想象 与 思维 能 力 , 使 之 具有 优良 的 心理 来 
于 规则 和 与 人 交往 。 每 年 应 进行 1~2 次 
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,是 获取 知识 的 最 重要 时 期 ,也 是 体格 发 育 的 第 二 个 高 峰 期 。 该 时 期 应 


齿 缺 铁 性 贫 
期 应 进行 正确 的 性 教育 ， 
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使 其 了 解 基本 的 生理 现象 ,并 在 心理 上 有 正确 的 认识 。 


第 二 节 


二 小 儿 的 护理 是 儿童 保健 、 医 疗 工作 的 基础 内 容 


室 :应 阳光 充足 ,通气 良好 ,冬季 室内 温度 尽 可 能 达 色 


主张 母 婴 同室 ,便于 母亲 
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营养 是 保证 儿童 生长 发 育 及 健康 的 先决 


F . 断 乳 期 婴儿 辅食 添加 
宣教 和 指导 ( 见 第 四 章 )。 
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生物 制品 进行 预防 接种 ， 


根据 家 长 自己 的 意 / 
腺 炎 疫 菌 . 甲 型 肝炎 病毒 
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居室 。 @ 衣 着 (尿布 ): 应 选择 浅 色 .柔软 的 纯 棉 织物 ,宽松 
存放 新 生 儿 衣物 的 衣柜 内 不 宜 放置 樟脑 尺 , 以 免 发 4 


儿童 保健 的 具体 措施 
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,年 龄 越 小 的 儿童 越 需 要 合适 的 护理 。@D 居 


Us T LR] 


活 ,供给 充足 营养 ,预防 届 光 不 正 . 颇 . 
教育 ,学 习 交 通 规则 和 意外 伤害 的 防范 知识 。 在 青春 


姿势 ,有 利于 航 关 节 的 发 育 。 慷 儿 最 好 穿 连 衣 裤 或 背带 裤 , 不 
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` 幼 儿 期 正确 的 进食 行为 培养 .学 前 及 学 龄 


计划 免疫 
十 划 免 疫 是 根据 小 儿 的 免疫 特点 和 传染 病 发 生 的 情况 而 制订 的 免疫 程 
提高 人 群 的 免疫 水 平 .达到 
部 的 规定 ,婴儿 必须 在 1 岁 内 完成 卡介苗 , 兰 骨 灰质 炎 
混合 制剂 ,麻疹 减 毒 疫苗 及 乙 型 夺 炎 病毒 疫苗 接种 的 基础 免疫 ( 表 3-1)， 根 
也 进行 乙 型 脑 炎 疫 苗 ,流行 
疫苗 
预防 接种 可 能 引起 一 


些 反应 :QD 卡介苗 接种 后 2 


! 后 有 极 少数 婴儿 发 生 腹 泻 ， 


fu oq 


水痘 疫苗 ,流感 杆菌 疫苗 ,肺炎 疫苗 , 轮 状 病 


ar 


ERAN KAE ORA 


TERRESTRE AE EE TT JX 


5] 4c d gib nr d e 


l| 18-20*C ,湿度 为 55%~60%。 对 哺乳 期 婴儿 ， 
哺乳 和 料理 婴儿 。 患 病 者 不 应 进入 小 儿 居室 ,尤其 是 新 生 儿 、 早 产儿 的 
而 少 接 颖 ,以 避免 摩擦 皮肤 和 便于 穿 脱 。 
E 新 生 儿 溶血 。 新 生 儿 应 衣着 宽松 ， 
用 松紧 腰 裤 ,以 利 胸 廊 发 育 。 


HK 


SANER ZEH , ET H Ag 


果 持 双 下 


条 件 , 必 须 及 时 对 家 长 和 有 关 人 员 进 行 有 关 母 乳 喂 
j 儿 章 的 膳食 安排 等 内 容 的 


FABIA REH 


. 按照 我 国 卫生 
伐 、 破 伤风 类 毒素 


据 流 行 地 区 和 季节 ,或 


( 疹 疫 苗 .流感 疫苗 Lnd 


BEJE 


H 


等 的 接种 


- 肿 浸 润 ,8~12 周 后 结 


议 下 淋巴 结 肿 大 ,可 局 部 处 理 以 防 感染 扩散 ,但 不 可 切 
JH CHEESE E RS CO HA LE TU LUE 


MW. QU 
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表 3-1 我国 卫生 部 规定 的 儿童 计划 免疫 程序 


年 龄 接种 疫苗 
出 生 卡介苗 
1 个 月 
aH 疫苗 
3 个 月 上 有、 百 白 破 混合 制 刘 
二 个 月 Hz p LEO RC 
5 个 月 Ti EEG iR 
6 个 月 乙肝 疫苗 
8 个 月 WEE OE RE 
15-2 岁 百 白 破 混 合 制剂 复种 
4 岁 痊 通 灰质 炎 三 价 混合 疫苗 复种 
6 岁 WRESE TH Ai Pl 百 白 破 混 合 制 剂 复种 


伤风 类 每 来 混合 
AK. v eh y E 


6-10 日 内 出 现 轻微 的 men 症 治疗 即 可 


别人 可 有 发 热 或 局 部 轻 痛 ,不 必 处 理 。 


een noe 局 部 一 般 无 反应 , 
司 乙 型 肝炎 病毒 疫苗 接种 后 很 少 有 不 良 反 应 。 个 


E 倦 等 , 偶 见 过敏 性 皮疹 、 血 管 性 
少数 人 可 在 


由、 儿 疙 心理 卫生 
此 界 卫 生 组 织 (WHO) 给 健康 所 下 的 定义 是 :不 仅 是 CURRUS 而 且 是 个 体 在 身体 上 


精神 上 ,社会 上 的 完满 状态 。 由 
1. 习惯 的 培养 
(1) 睡眠 习惯 :四 应 从 小 培养 】 


前 避免 过 度 兴奋 ;@@ 儿 童 应 该 有 相对 固定 的 作息 


睡 ,不 拍 I Ada, A np RR DRE BIS s OPR 


(3) 排 使 习惯 


(2) 进食 习惯 :@ 按 时 添加 辅食 ; 思 进 食量 
SECRET. 自己 用 餐 ;@@ 不 偏食 ,不 挑食 ,不 吃 
:东西 方 文化 及 传统 的 差异 ,对 


比 可 知 ,心理 健康 和 身体 健康 同等 重 


证 充 


切 均 


民 据 小 儿 的 自愿 ,不 要 
f Gta eT ORIS TUA. 

待 大 小 便 的 训练 意见 绝对 不 同 。 我 国 多 数 的 家 
项 其 自然 。 用 尿布 不 会 影响 控制 大 小 便 能 力 的 


L 童 有 规律 的 睡眠 习惯 ;@ 儿 童 居室 应 安静 光线 应 条 和 , 睡 
时 间 ,包括 睡眠 ;中 婴儿 可 利用 
足 的 睡眠 时 间 ;(@ 培 养 独 自 睡 觉 。 


用 辐 定 乐曲 催眠 入 


强行 喂食 ;@@ 培 养 定时 RE 


长 习惯 于 及 早 训练 大 小 便 ; 而 西方 的 家 长 


生 水 ,不 食 掉 在 地 
2. 社会 适应 性 的 培养 ”从 小 培养 儿童 


8) A 儿童 性 别 .年 龄 .性格 密切 相关 。 
dun n didis HE 4 6 p a A 
o WE LI EAR FORM sr. 
8h irit 青 绪 的 能 力 与 i 
fH 


等 


笛 归 依靠 成 人 的 
能 满足 而 不 能 控制 ped 或 发 脾气 ,5 


会 标准 或 予以 满足 ,或 加 以 约束 ,或 预见 性 的 处 理 | 


(4) 卫生 习惯 :从 婴儿 期 起 就 应 培养 恨 好 的 J 
也 大 小 便 。3 V EUER ch UR E AF 
上 的 食物 和 未 洗 净 的 瓜 果 .不随 
也 适应 社会 的 能 力 是 促进 儿童 


RA 


为 容 之 一 。 儿 童 的 社会 适应 性 行为 是 各 年 龄 阶段 相应 神经 心理 发 展 的 综合 


2 4 JL 
分 析 、 


语言 . 思 


父母 及 时 应 答 儿 童 的 需要 有 
: 侵 


或 发 生 


饭 后 


D 生 习惯 ,定时 洗澡 、 勤 剪 指甲 勤 换 衣 裤 ,不 随 
i 河口 、 食 前 便 后 洗手 的 习惯 。 儿 童 应 养 成 不 喝 
BEIR .不 乱 扔 瓜 果 纸 悄 的 良好 卫生 习惯 


to I ü 
见 , 与 家 庭 环境 、 


表 


1 独立 能 力 , 如 自行 进食 ,控制 大 小 便 、 独 自 睡 


解决 问题 的 能 力 。 
维 的 发 展 和 父母 的 教育 有 关 。 婴 幼儿 的 生活 
助 于 儿童 心理 的 正常 发 育 。 儿童 常 


因 要 求 不 
这 犯 行为 , 故 成 人 对 儿童 的 要 求 与 行为 应 按 社 
问题 ,减少 儿童 产生 消极 行为 的 机 会 、 用 诱导 


方法 而 不 用 强制 方法 处 理 儿 童 的 行为 问题 可 以 减少 对 立 情绪 ， 
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(3) 意志 :在 日 常生 活 、 游 戏 , 学 习 中 应 该 有 意识 地 培养 儿童 克服 困难 的 意志 ,增强 其 自觉 、 
坚持 .果断 和 自制 的 能 力 。 

(4) 社交 能 力 ; 从 小 给 予 儿童 积极 愉快 的 感受 ,如 喂奶 时 不 断 抚摸 孩子 ; 与 按 子 腿 对 眼 微笑 
说 话 ; 抱 孩 子 , 和 其 说 话 唱歌; 孩子 会 走 后 , 常 与 孩子 做 游戏 . 讲 故 事 , 这 些 都 会 增强 孩子 与 周围 
所 境 和 谐 一 致 的 生活 能 力 。 注 意 培养 儿童 之 间 的 互相 友爱 ,鼓励 护 子 帮助 朋友 ,倡导 善良 的 品 

德 。 在 游戏 中 学 习 遵守 规则 ,团结 友爱 ,互相 谦让 ,学 习 与 人 相处 。 
(5) 创造 能 力 : 人 的 创造 能 力 与 想象 能 力 密切 有 关 。 启 发 式 地 向 儿童 提问 题 ,引导 儿 交 自己 
去 发 现 问题 和 探索 问题 ,可 促进 儿童 思维 能 力 的 发 展 。 通 过 游戏 . 讲 故事 .绘画 .上 听 音 乐 .表演 、 
自制 小 玩具 等 可 以 培养 儿童 的 想象 能 力 和 创造 能 力 。 
3. 父母 和 家 庭 对 儿童 心理 健康 的 作用 ”父母 的 教养 方式 和 态度 ,与 小 儿 的 亲密 程度 等 与 儿 
童 个 性 的 形成 和 社会 适应 能 力 的 发 展 密切 相关 。 从 小 与 父母 建立 相依 感情 的 】 日 后 会 有 民 好 
的 社交 能 力 和 人 际 关 系 ;父母 对 婴儿 的 吻 呀 学 语 作出 及 时 的 应 答 可 促进 儿童 的 语言 和 社会 性 应 答 
能 力 的 发 展 ;婴儿 期 与 母亲 接触 密切 的 儿童 ,其 语言 和 智能 发 育 较 好 。 父 母 采取 民主 方式 教育 的 
儿童 善 与 人 交往 ,机 灵 , 大 胆 而 有 分 析 思 考 能 力 ; 反 之 ,如 父母 常 打 骂 儿童 , 则 儿童 缺乏 自信 心 ELS 
心 ,他 们 的 戒备 心理 往往 使 他 们 对 他 人 的 行为 和 意图 产生 误解 。 父 母 过 于 溺爱 的 儿童 缺乏 独立 性 、 
任性, 且 情 绪 不 稳定 。 父 母 是 孩子 的 第 一 任 老师 ,应 提高 自身 的 素质 ,言行 一 致 ,以 身 作 则 教育 儿 益 - 


左 、 定 期 健康 丛 查 


0-6 岁 的 散居 儿童 和 托 幼 机 构 的 集体 儿童 应 进行 定期 的 健康 检查 ,系统 观察 小 儿 的 生长 发 
育 、 营 养 状况 ,及 早 发 现 异常 ,采取 相应 干预 措施 。 
1. 新 生 儿 访 视 “于 新 生 儿 出 生 28 天 内 家 访 3-4 次 ,高 危 儿 应 适当 增加 家 访 次 数 . 主要 由 社 
区 卫生 服务 中 心 的 妇幼 保健 人 员 实施 。 家 访 的 目的 是 早期 发 现 问题 ,及 时 指导 处 理 , 降 低 新 生 
儿 的 发 病 率 或 减轻 发 病 的 程度 。 家 访 内 容 包括 :@D 了 解 新 生 儿 出 生 情 况 ;@@ 回 家 后 的 生活 情况 ; 
局 预防 接种 情况 ;@ 咀 养 与 护理 指导 ;名 体重 测量 ;@ 体 格 检查 ,重点 应 注意 有 无 产 伤 、 黄 辣 、 嘛 

JE .皮肤 与 脐 部 感染 等 ;QD 咨询 及 指导 。 如 在 访 视 中 发 现 严 重 问 题 应 立即 转 医 院 诊治 。 
2. 儿童 保健 门诊 “应 按照 各 年 龄 期 保健 需要 ,定期 到 固定 的 社区 卫生 服务 中 心 儿 童 保健 科 
进行 健康 检查 ,通过 连续 的 纵向 观察 可 获得 个 体 儿童 的 体格 生长 和 社会 心理 发 育 趋势 ,以 早期 
发 现 问题 ,给 予 正 确 的 健康 指导 。 定 期 检查 的 频 度 :6 个 月 以 内 婴儿 每 月 1 次 ,7~12 SA E JL] 
2-3 个 月 检查 1 次 ,高 危 儿 . 体 弱 儿 宜 适 当 增 加 检查 次 数 。 生 后 第 2 年 .第 3 年 每 6 个 月 1 次 ,3 
岁 以 上 每 年 | 次。 定期 检查 的 内 容 包 括 :体格 测量 及 评价 ,3 岁 后 每 年 测 视力 .血压 1 次 ;加 全 
喘 各 系统 体格 检查 ;加 常见 病 的 定期 实验 室 检查 ,如 缺 铁 性 贫血 .寄生 虫 病 等 ,对 临床 可 疑 的 疾 

病 , 如 作 偿 病 .微量 元 素 缺乏 .发育 应 进行 相应 的 进一步 检查 。 
六 .体格 锻炼 
1. 户外 活动 ”一 年 四 季 均 可 进行 户外 活动 。 户 外 活动 可 增加 儿童 x 
高 机 体 免疫 力 ; 接 受 日 光 直 接 照射 还 能 预防 仪 偿 病 。 带 婴儿 到 人 少 .空气 新 鲜 能 
活动 时 间 由 每 日 1~2 次 ,每 次 10~15 分 钟 ,逐渐 延长 到 1~2 小 时 ;冬季 户外 活动 时 仅 暴露 而 .于 
部 ,注意 遇 体 保暖 。 年 长 儿 除 恶劣 天 气 外 ,鼓励 多 在 户外 玩 机。 
2. 皮肤 锻炼 
(1) 归 儿 皮肤 按摩 , 按 麻 时 可 用 少量 婴儿 润 肤 逢 使 之 润滑 ,在 婴儿 曾 部 .胸部 .腹部 .背部 及 
四 上 肢 有 规律 的 轻柔 捍 握 ,每 日 早晚 进行 ,每 次 15 分 钟 以 上 。 按摩 可 刺激 皮肤 ,有 益 于 循环 .呼吸 、 
消化 切 能 及 胶体 肌肉 的 放松 与 活动 ;同时 也 是 父母 与 婴儿 之 间 最 好 的 情感 交流 方式 之 - 

记 g (2) 温水 浴 : 温 水 浴 可 提高 皮肤 适应 冷 热 变 化 的 能 力 ,还 可 促进 新 陈 代谢 ,增加 食欲 ” 冬 看 


(22) 


Nr 


xad wife 73, e 


应 注意 室温 ,水温 ,做 好 温水 浴 前 的 准备 工作 ,减少 体 表 热能 散发 。 

(3) HIR 7-8 个 月 以 后 的 婴儿 可 进行 身体 擦 浴 。 水 温 32~33%C , 待 婴 儿 适 应 后 ,水 温 可 逐渐 
降 至 26% 。 先 用 毛巾 浸入 温水 , 拧 至 半 干 ,然后 在 婴儿 四 肢 做 向 心性 控 浴 , 控 毕 再 用 干 毛巾 擦 至 
皮肤 微 红 

(4) 淋浴 :适用 于 3 岁 以 上 儿童 ,效果 比 擦 浴 更 好 。 每 日 1 次 ,每 次 冲 淋 身 体 20-40 秒 钟 ,水 
温 35-36*C , 浴 后 用 于 毛巾 探 至 全 身 皮肤 微 红 。 待 儿童 适应 后 ,可 逐渐 将 水 温 降 至 26~28%C : 

3. 体育 运动 

) 婴儿 被 动 操 ， 被 动 操 是 指 由 成 人 给 婴儿 做 四 肢 伸 启 运动 ,可 促进 婴儿 大 运动 的 发 育 ek 
E 适用 于 2~6 个 月 的 婴儿 ,每 日 1~2 次 为 宜 。 

(2) 婴儿 主 01-2 个 月 婴儿 大 运动 开始 发 育 ,可 训练 婴儿 疏 . 坐 . 仰 吕 起 身 . 扶 站 KE 
双手 取 物 等 动作 。 

(3) 幼儿 体操 :12~18 个 月 幼 】 
动 。18 个 月 至 3 岁 幼 儿 可 配合 音乐 ,做 模仿 操 - 

(4) 儿童 体操 :如 广播 体操 、 ,以 增进 动作 协调 性 ,有 益 于 肌肉 骨骼 的 发 育 。 

(5) 游戏 .用 径 与 球 类 :年 长 儿 可 利用 器 械 进行 锻炼 ,如 木马 . 滑 煌 .还 可 进行 各 种 田径 、 球 
类 Jii KAIR EENS Z) < 


学 走 尚 不 稳 时 .在 成 人 的 扶持 下 ,帮助 幼儿 进行 有 节奏 的 活 


E. aahei 

iip 意外 伤害 是 5 岁 以 下 儿童 死亡 的 首位 原因 ,但 是 可 以 预防 的 。 
. 窄 息 与 异物 豚 入 3 个 月 以 内 的 婴儿 应 注 D pice .母亲 的 身体 .吐出 的 奶 液 等 造 
Mel 绞 大 婴 幼 儿 应 防止 食物 RI ARCU er dn Ll A 异物 吸入 气管 
2. 中 毒 ” 保 证 儿童 食物 的 清洁 卫生 ,防止 食物 在 制作 、 储 备 、 出 售 过 程 中 处 理 不 当 所 致 的 细 
菌 性 食物 中 毒 。 避 免 食用 有 毒 的 食物 ,如 毒 蘑菇 、 含 氨 果 仁 ( 音 碍 全 桃仁 、` 李 仁 等 ) 电 果 全 (和 白 
果 二 酸 ) 河豚 ` 鱼 苦 胆 等 。 药 物 应 放置 在 儿童 拿 不 到 的 地 方 ;儿童 内 服 .外 用 药 应 分 开放 置 ,防止 
误 服 外 用 药 造成 的 伤害 。 
3. 外 伤 ” 婴 幼儿 居室 的 窗户 楼梯、 阳台 . 睡 床 等 都 应 置 有 栏杆 ,防止 从 高 处 跌落 。 妥 善 放 


置 沸水 .高温 的 油 和 汤 等 ,以 免 造 成 泥 伤 。 教 育儿 童 不 可 随意 玩 火 柴 `. 燥 气 等 危险 物品 。 室 内 电 
次 .电源 应 有 防止 触电 的 安全 装置 。 

4. 溺水 与 交通 事故 ”教育 儿童 不 可 独自 或 与 小 朋友 去 无 安全 措施 的 江河 ,池塘 玩 水 。 教 育 
儿童 遵守 交通 规则 。 


5. 教会 孩子 自救 ”如 家 中 发 生火 灾 拨 打 119 ,遭受 外 来 人 的 侵犯 拨打 110 ,意外 伤害 急救 氢 
打 120 
( 毛 3j) 


1 卫生 部 ,200 卫生 统计 年 鉴 ,| R/OL L1 2001202405. http: www mob. gov.en 
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第 一 节 


点 , 故 在 要 求 上 与 成 人 有 一 


€ 
学 的 进步 以 及 整 
"eia 维 提出 了 更 高 


培养 临床 综合 能 力 和 确 
疾病 的 诊断 提供 了 更 多 、 


- 定 差别 。 熟 练 党 


体 诊疗 水 平 的 提高 ,对 


更 精确 的 手段 


病 的 重要 基础 ,病历 记录 则 是 最 重要 的 医疗 证 据 。 


EKSA 
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后 再 进行 完整 的 病史 采集 和 全 面 的 体格 检查 。 


病史 采集 要 准确 。 
病情 诊断 有 用 的 线索 。 
沟通 ,要 让 家 长 感觉 到 医 
子 的 隐私 ,并 为 其 保密 。 


儿科 病史 采集 和 体格 检查 


儿科 的 病史 采集 、 体 格 检 查 和 记录 在 内 容 程序. 方法 以 及 分 析 关 
握 与 此 有 关 的 方法 和 技巧 


和 宗方 面具 有 自身 的 特 
,是 开展 儿科 临床 诊疗 开 


医师 运用 系统 医学 知识 ,临床 基本 技能 及 正确 的 
遍 的 要 求 ,熟练 而 规范 地 采集 病史 和 进行 体格 检 
立 疾病 的 诊断 十 分 重要 。 临 床 实验 室 的 》 


并 正规 书写 病历 ,对 
发 展 和 医疗 诊断 设备 的 更 新 ,为 


,但 准确 的 病史 资料 采集 和 体格 检查 永远 是 正确 诊断 疾 


者 病情 稳定 


38 史 采 集 和 li i 记录 


其 要 点 是 


是 认真 听 .重点 问 ,关键 是 从 家 长 
在 病史 询问 过 程 中 态度 要 和 议 亲 切 , 语 言 要 通俗 易 
医护 人 员 对 孩子 的 关爱 ,以 取得 家 长 和 孩子 的 信任 ,同时 要 


人 的 信息 中 发 现 对 
懂 , 要 注重 与 家 长 的 
TUE 


切 不 可 先 人 为 主 ,尤其 不 能 


暗示 的 语言 或 语气 诱导 家 长 主观 期 望 的 


回答 ,这 样 会 给 诊断 造成 
1. 一 般 内容 EM 


和 (或 ) 其 他 联系 方式 (如 
2. 主诉 ”用 病史 提 


困难 。 病 史 采 集 的 内 容 包 括 : 


记录 上 患 儿 的 姓名 性别. 年龄 ( 采 
录 月 数 ,1 岁 以 上 记录 几 岁 几 个 月 ). 种 族 . 父 母 或 抚养 和 人 的 姓名 、 职 ， 


电话 入 病史 叙述 者 与 患 儿 的 关系 以 及 病史 的 可 靠 程度 。 


实际 年 龄 :新 生 儿 记录 天 数 ,婴儿 记 
.年 龄 文化 程度 .家 庭 住址 


具 考 的 语言 概括 主要 症状 或 体征 及 其 时 间 。 例 如 “间歇 腹痛 3 T “ 持 
续 发 热 5 天 ”。 

8. 现 病史 为 病历 的 主要 部 分 。 详 细 描 述 此 次 患 病 的 情况 ,包括 主要 症状 .病情 发 展 和 
诊治 经 过 要 特别 ; J Rie 人 主要 症状 要 仔细 询问 ， 要 注意 问 出 症状 的 特征 ,如 咳嗽 
的 询问 应 包括 :持续 性 还 是 间断 性 ;剧烈 还 是 轻 咳 ; 单 声 或 连续 性 DE E E LIBE AT JE nm nt et 
吼声 ;有 Xo Rt 状 ; 咳 嗽 在 一 日 中 何 时 较 重 ; 有 无 伴随 症状 及 诱因 


关 症 状 ,包括 阴性 症状 ， 
奶 或 食欲 情况 .大 小 便 、 
治疗 的 患者 要 询问 用 药 情 
应 等 。 


Jl 


TOL, 0125 9] 4 Bi .剂量 


侧重 详 略 
qid jeu 3 


VENE 


4. 个 人 史 包括 出 生 史 ,喂养 史 、 生长 发 育 史 ,根据 不 同 的 年 岭 和 不 同 的 疾病 在 询问 时 各 有 


期 的 情况 ;第 几 胎 第 几 产 ,出 生体 重 
或 产 伤 ,Apgar 评分 情况 等 。 新 生 


niis F a $, ETT 本 解 转生 期 的 有 关 情 况 


30 


鉴别 意义 的 有 


也 要 询问 并 记录 在 病史 中 ;@ 病 后 小 儿 的 一 般 情况 ， 如 精神 状态 WE 
王 眼 等 以 及 其 他 系统 的 症状 ;@ 已 经 做 过 的 检 


查 和 结果 ;@@) 已 经 进行 


给 药方 法 .时间 ,治疗 的 效果 及 有 无 不 恨 反 


重 ;分 娩 时 是 和 否 足 月 .早产 或 过 期 产 ; 生 产 


主 儿 和 小 婴儿 疑 有 中 概 神 经 系统 发 育 不 全 
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喂养 史 : 母 乳 喂 养 还 是 人 工 喂养 或 混合 喂养 .以 何 种 乳品 为 主 配制 方法 、 咀 哺 次 数 及 
ir T E ERN 品种 及 数量 ,进食 及 大 小 便 情 况 。 年 长 儿 还 应 注意 了 解 有 无 挑 
的 习惯 。 了 解 咽 养 情况 对 患 有 营养 性 或 消化 系统 疾病 的 小 儿 无 为 重要 。 


史 : 常 用 的 生长 发 育 指 标 有 体重 和 身高 以 及 增长 情况 ,前 向 关闭 及 乳牙 萌出 时 
可 时 能 抬头 、 会 笑 `, 独 坐 站立 和 走路 ; 何 时 会 有 意识 地 叫 和 爷爷 、 妈 妈 。 学龄 儿 
还 应 询问 在 校 学 习 成 绩 和 行为 表现 等 
5. PIER 包括 病史 和 预防 接种 史 。 
和 ;详细 询问 既往 患 过 的 疾病 . 患 病 时 间 和 治 ; o 应 着 重 了 解 传染 病史 ， 
过 麻疹 而 此 次 有 发 热 .皮疹 的 患 儿 ,在 综合 分 析 时 应 : sicui :疾病 ; 认 

真 了 - 解 有 无 药物 或 食物 i 过 敏 史 ,并 详细 记录 ,以 供 治疗 时 参考 。 在 年 Rise SE 
例 , 应 对 各 系统 进行 系统 回顾 。 

2) 预防 接种 史 : 对 常规 接种 的 疫苗 均 应 逐一 询问 。 何 时 进行 过 何 种 预防 接种 ,县 体 次 数 、 
有 无 反应 。 接 种 非常 规 的 疫苗 也 应 记录 。 

6. 家 族 史家 族 中 有 无 遗传 性 .过敏 性 或 急 .慢性 传染 病 患 者 ;如 有 , 则 应 详细 了 解 与 患 儿 
接触 的 情况 。 父 母 是 否 近 亲 结 婚 .母亲 分 娩 情 况 .同胞 的 健康 状况 (死亡 者 应 了 解 原 因 和 死亡 年 
龄 )。 必 要 时 要 询问 家 庭 成 员 及 亲戚 的 健康 状况 .家 庭 经 济 情 况 .居住 环境 .父母 对 患 儿 的 关爱 程 
度 和 对 患 儿 所 患 疾病 的 认识 等 。 

7. 传染 病 接触 史 。 疑 为 传染 性 疾病 者 ,应 详细 了 解 可 疑 的 接触 中 ,包括 患 儿 与 疑 诊 或 确诊 
传染 病 者 的 关系 、 该 患者 的 治疗 经 过 和 转 归 、 患 儿 与 该 患者 的 接触 方式 和 时 间 等 。 了 解 父母 对 
传染 病 的 认识 和 基本 知识 也 有 助 于 诊断 。 
Z A i m 

为 了 获得 准确 无 误 的 体格 检查 资料 ,在 采集 病史 时 要 创造 一 种 自然 轻松 的 氛围 ,以 尽 可 能 
取得 患 儿 的 合作 ,而 医师 的 表现 是 决定 父母 和 孩子 合作 程度 的 主要 因素 。 

(一 ) 体格 检查 的 注意 事项 

1. 询问 病史 时 就 应 该 开始 和 患 儿 建立 良好 的 关系 。 微 笑 . 呼 患 儿 的 名 字 或 小 名 .乳名 ,用 表 
扬 语 言 鼓励 患 儿 或 用 手轻 轻 抚 摸 他 ,可 以 使 患 儿 消 除 紧张 心理 ;也 可 用 听诊 器 或 其 他 玩具 逗 患 
儿 玩 页, 以 消除 或 减少 患 儿 的 恐惧 ,取得 患 儿 的 信任 和 合作 ;并 同时 观察 患 儿 的 精神 状态 、 对 外 
界 的 反应 及 智能 情况 。 

2. 为 增加 患 儿 的 安全 感 ,检查 时 应 尽量 让 患 儿 与 亲人 在 一 起 , 婴 幼儿 可 坐 或 躺 在 家 长 的 怀 
里 检查 ,检查 者 顺应 患 儿 的 体位 。 

3. 检查 的 顺序 可 根据 患 儿 当时 的 情况 灵活 掌握 。 由 于 婴 幼儿 注意 力 集中 时 间 短 ,因此 在 体 
格 检查 时 应 特别 记 住 以 下 要 点 :安静 时 先 检查 心肺 听诊 ,心率 .呼吸 次 数 或 腹部 触 诊 Pig i] 
影响 的 项 目 ,一 般 在 患 儿 开 始 接受 检查 时 进行 ;容易 观察 的 部 位 随时 检查 ,如 四 肢 . 颈 干 . 骨 做 、 
全 身 浅 表 淋 巴结 等 ;对 患 儿 有 刺激 而 患 儿 不 易 接 受 的 部 位 最 后 检查 ,如 口腔 ,I 轩 音 aco 甫 的 
部 位 也 应 放 在 最 后 检查 。 
4. 检查 时 态度 和 诡 , 动 作 轻柔 ,冬天 时 双手 及 所 用 听诊 器 胸 件 要 温暖 .检查 过 程 中 既 要 爹 
面 仔细 , 又 要 注意 保暖 ,不 要 过 多 暴露 身体 部 位 以 免 着 凉 、 对 年 长 儿 还 要 照顾 他 (她 ) 们 的 害羞 
心理 和 自尊 心 
5. 对 急症 或 危重 抢救 病例 ,应 先 重点 检查 生命 体征 或 与 疾病 有 关 的 部 位 ,全 面 的 体格 检查 
最 好 在 病情 稍 稳定 后 进行 ,也 可 边 抢 救 边 检查 - 

6. 小 儿 人 免疫 功 能 差 ,为 防止 交 闵 感染 ,应 先 清洗 双手 ,使 用 一 次 性 或 消毒 后 的 太古 板 ; 检 查 
省 的 上 作家 和 听诊 器 要 勤 消毒 


X - 
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(二 ) 检查 方法 
1. 一 般 状况 ”在 询问 病史 的 过 程 中 ,留心 观 


物 的 反应 皮肤 颜色 ,体位 ,行走 姿势 和 孩子 的 语言 ER 


判断 一 般 情 况 。 


察 小 儿 的 营养 发 育 情况 、 


2. 一 般 测量 包括 体温 .呼吸 ,脉搏 .血压 ,还 有 身长 .体重 AE .胸围 等 


的 6 岁 以 上 小 儿 。@@ 肛 门 内 测 温 法 : 测 温 时 间 短 


(1) 体温 :可 根据 小 儿 的 年 龄 和 病情 选用 测 温 方 法 :Q@ 腋 下 测 温 法 : 
但 测量 的 时 间 偏 长 。 将 消毒 的 体温 表 水 银 头 放 在 小 儿 腋 窒 中 ,将 1 
36~37%C 为 正常 。 四 口腔 测 温 法 :准确 方便 ,保持 3 分 钟 ,37% 为 正 


,准确 。 小 儿 取 侧 臣 di x, 


神志 表情 .对 周围 事 


下 胶 届 


cn. 


力 等 ,由 此 得 到 的 资料 较为 真实 ,可 供 正确 


也 最 安全 ,方便 ， 
F5-10 04h. 
AA TET FLUTE 


半 时 ,将 已 涂 满 润 


滑 油 的 肛 表 水 银 头 轻 轻 插入 肛门 内 3~4cm, 测 温 3-5 分 钟 ,36.5~37.5% 为 正常 ,1 岁 以 内 小 儿 、 不 


染 , 但 仪器 贵 。 目 前 临床 上 比较 少 用 。 
(2) 呼吸 .脉搏 :应 在 小 儿 安 静 时 进行 。 小 儿 


合作 的 儿童 以 及 昏迷 、 休 克 的 患 儿 可 采用 此 方法 。@ 国 耳 内 测 温 法 : 准 
ju 


呼吸 频率 可 通过 听诊 或 观察 腹部 起 伏击 得 ， 
可 将 棉花 少许 置 于 小 儿 鼻 孔 边缘 ,观察 棉花 纤维 的 摆动 而 得 。 要 同时 观察 呼吸 的 节律 和 深 


TA .快速 ,不 会 造成 交叉 感 


a 


IFE KILAR ER BO 2, hp ole Ko e ch, 3234 JL PTA A BEZ I aot E E TZ 


来 对 比 检测 。 要 注意 脉搏 的 速率 .节律 , 强 弱 及 紧张 度 。 各 年 龄 组 小 儿 呼 吸 脉搏 正常 值 见 表 4-1 - 
表 4-1 各 年 龄 小 儿 呼 吸 、 脉 捕 ( 次 /分 ) 
年 龄 呼吸 脉搏 呼吸 : 脉搏 
新 生 4645 QO-MO 0:58 — 
ax 30-40 110-130 1:3-41:4 
1-3 2 25-30 100-120 1:3-1:4 
4~7 岁 20~25 80~100 1:4 
8~14 岁 18~20 70~90 154 


(3) 血压 :测量 血压 时 应 根据 不 同 的 年 龄 选择 


度 的 112~2/3。 袖 带 过 宽 时 测 得 的 血压 值 较 实际 值 偏 低 ,过 罕 时 


多 普 勒 超声 监听 仪 或 心 电 监护 仪 测定 血压 ,也 可 月 


B 


不 同 宽度 的 袖 带 , 袖 带 的 宽度 通常 应 为 上 辟 长 


月 简易 潮红 法 测量 :测量 


BERTHA (或 踩 部 ) 以 上 ,然后 用 加 压 绑 带 从 肢体 远 端 指 ( 趾 ) 尖 向 上 ， 


气 使 压力 达 200mmHg 或 收缩 


若 dip 重 贫血 :水肿 及 明 显 低温 ， 则 可 影 出 观察 结 引 


的 正常 值 可 用 公式 推算 ; 收缩 压 (mmHg) 2804 (年龄 x 2); 舒张 


kPa 的 换算 为 :mmHg 测定 值 :7.5=kPa 值 。 
3. 皮肤 和 皮下 组 织 ”应 在 自然 光线 下 观察 才 


时 使 


高 限 以 上 ,将 压力 绑 带 去 除 , 只 见 手 或 足 


后 以 每 秒 钟 降低 SmmHg 的 速度 放 气 , 当 气 带 远 端 手 (或 足 ) 的 皮肤 刚 出 现 潮红 


pts, 新 生 儿 多 采用 
患 婴 仰卧 位 ,将 气 
连续 包 于 至 气 带 处 , 打 


的 皮肤 均 泛 白 , 然 
时 , 即 为 平均 压 ; 


&. 年 龄 越 小 ,血压 越 低 。 不 同年 龄 小 儿 血 压 


准确 。 在 保暖 的 前 所 


皮肤 的 颜色 ,有 无 苍白 HOR ,发 潮红 皮疹 US GR JURE .色素 沉着 ， 
肤 的 弹性 .皮下 组 织 及 脂肪 的 厚度 ,有 无 水 肿 及 水 肿 的 性 质 。 


4. 淋巴 结 包括 淋巴 结 的 大 小 、 数目 活动 度 


t .质地 .有 无 粘连 和 (或 )] 


压 应 该 为 收缩 压 


"(ra 


的 2/3, mmHg 与 


观察 身体 各 部 位 


毛发 有 无 异常 ,触摸 皮 


Kit 


AE. SÜD HEN. 


枕 部 .腹股沟 等 部 位 尤其 要 认真 检查 ,正常 情况 下 在 这 些 部 位 可 触及 单个 质 软 的 黄豆 大 小 的 淋 


巴结 ,活动 ,无 压痛 - 
5. 头 部 


本 


高 低 ,注意 双生 的 位 置 和 形状 等 


Me 
时 
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G) IIR E, SKIE FE .眼球 突出 、 斜 视 结膜 充血 、 眼 分 泌 物 .角膜 混浊 及 瞳孔 
大 小 、 形 状 6 . XU PURA e a MERI EZREN A EA PEKE 


MHE 总 腔 分 泌 物 及 通气 情况 。 


(4) F 


FAREA .发绀 .干燥 、 疹 。 口 腔 内 颊 黏膜 、. 牙 上 起 MESAJE 
EINE 腊 斑 . 鹅 口 疮 , 肋 腺 开口 处 有 无 红肿 及 分 泌 物 ,牙齿 数 目 及 龋齿 数 , 舌 质 、 舌 苔 
色 。 咽 部 检查 放 在 体格 检查 的 最 后 进行 ,医师 一 手 固定 小 儿 头 部 使 其 面 对 光 源 . 一 手持 
在 小 狠 张口 时 进入 口腔 ,/ 后 根部 ,利用 小 儿 反 射 性 将 口 张大 暴露 咽 部 的 短暂 时 间 ,迅速 观 
察 双 侧扁 桃 体 是 否 肿 大 ,有 无 充血 、 分 泌 物 .月 点 、 假 膜 及 咽 部 有 无 溃疡 充血. 滤 泡 增生 A TRE 
农 肿 等 情况 
6. IAB S MEK, ATJE 

SL TL UKRANE 
7. 胸部 

) Mag 


;甲状 腺 有 无 肿 大 .气管 


意 有 无 鸡 胸 . 助 骨 串 珠 JUI IU de A BIS o Bt HE DNE PHA TEREE, 
AA CE JG AIGAR RET IU DIT uS T col En E, 
(2) 肺 : 视 诊 应 注意 呼吸 频率 和 节律 有 无 异常 ,有 无 呼吸 困难 和 呼吸 深浅 改变 ; 吸 气 性 呼吸 
用 难 时 可 出 现 吸 气 性 凹陷 , 即 锁 肯 上 帘 ,胸骨 上 窗 、 助 间隙 和 剑 突 下 在 吸 气 时 向 内 凹陷 : 呼 气 性 
呼吸 困难 时 可 出 现 呼 气 延 长 。 般 诊 在 年 幼儿 可 利用 啼 册 或 说 话 时 进行 。 因 小 儿 胸壁 消 , 中 诊 反 
响 比 成 人 轻 , 故 吨 诊 时 用 力 要 轻 或 可 用 直接 另 诊 法 ,用 两 个 手指 直接 邑 击 胸壁 。 听 诊 时 正常 小 
儿 呼 吸音 绞 成 人 响 , 星 支气管 肺泡 呼吸 音 .应 注意 听 腋 下 \ 肩 即 间 区 及 肩 归 下 区 有 无 异常 , 因 肺 
炎 时 这 些 部 位 较 易 听 到 湿性 吧 音 。 听 诊 时 尽量 保持 小 儿 安 静 , 小 儿 旦 典 后 深 吸 气 时 容易 间 及 组 
RE. 

G) 心 : 视 诊 时 观察 心 前 区 是 否 隆 起 , 心 尖 搏动 强 弱 和 搏动 范围 ,正常 小 儿 ， 
2-3em 之 内 ,肥胖 小 儿 不 易 看 到 心 尖 搏动 。 般 诊 主要 检查 心 尖 捕 动 的 位 置 及 有 无 震 颜 ， 
意 出 现 的 部 位 和 性 质 (收缩 期 .舒张 期 :)。 通 过 邑 心 界 可 估计 心脏 大 小 .形状 及 其 在 胸腔 
的 位 置 , 邦 诊 心 办 时 用 力 要 轻 才 易 分 辨 清 、 没 音 界线 ,3 岁 以 内 婴 幼儿 一 般 只 印 心 胜 左右 界 ; 邑 左 
界 时 从 心 尖 挤 动 点 左 侧 起 向 右 即 , 听 到 浊音 改变 即 为 左 界 ,记录 为 第 几 肋 间 左 乳 线 外 或 内 几 厘 
米 ; 邑 右 界 时 先 中 出 肝 浊音 界 ,然后 在 其 上 一 肋 间 自 右 向 左 邑 ,有 浊音 改变 时 即 为 右 界 ,以 右 胸 
BR (胸骨 右 缘 ) 外 几 厘 米 记录 。 各 年龄 小 儿 心 界 参 考 表 4-2。 小 儿 心脏 听诊 应 在 安静 环境 中 进 
S URRE, DLDR = 心音 响 度 几 乎 相等 ; 随 年 龄 的 增长, 心 尖 部 第 一 


Xx 


搏动 范围 在 


x 


,而 心底 部 第 二 心音 超过 第 一 心音 。 小 儿 时 期 肺动脉 其 区 第 二 心音 比 主动 脉 
2), 有 时 可 出 现 吸 气 性 第 二 心音 分 裂 。 学 龄 前 期 及 学 龄 期 儿童 常 于 肺 动 
到 生理 性 收缩 期 杂音 或 密 性 心律 不 齐 。 


表 4-2 各 年 龄 小 儿 心 界 


年 龄 左 界 p 

<l 岁 00 00 左 乳 线 外 1~2em (00 WORSE 

1-4 9 左 乳 线 外 Lem 右 胸 骨 旁 线 与 右 胸 骨 线 之 间 
5-12 风 左 乳 线 上 或 乳 线 内 0.5~lem 接近 右 胸骨 线 

2122 左 乳 线 内 0.5~lem 右 胸骨 线 


总 脐 部 有 无 分 泌 
在 哺乳 时 进行 ， 
Bue réf 
Pic oin ii 正常 x ur : T ] 在 肋 缘 下 1-2em 


8. 腹部 ” 视 诊 在 新 生 儿 或 消瘦 小 儿 常 可 见 到 肠 型 或 肠 旺 动 波 ,新 生 儿 应 注 
炎症 Se ihi (ume SLANE i elea 、 


V 


- 


y, 


2 


| FAH 


| 孩 有 无 阴道 分 泌 物 畸形 


| 行为 等 。 
(2) 神经 反射 :新 生 儿 期 特有 的 反射 ,如 吸 哆 反 
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处 拉 及 ,柔软 无 压痛 ;6~7 岁 后 在 肋 下 不 可 触及 。 


小 婴儿 偶 可 触及 脾脏 边缘 - 即 诊 可 采用 直接 即 


诊 法 或 间接 印 诊 法 ， 


检查 内 容 与 成 人 相同 。/ 
杂音 时 应 注意 杂音 的 性 质 . 强 弱 及 部 位 。 


小 儿 腹 部 听诊 有 时 可 闻 及 肠 鸣 音 亢进 ,如 有 血管 


9. FEMA ”注意 有 无 畸形 、 舱 干 与 四 上肢 的 比例 和 和 作 偿 病 体征 ,如 “0” 形 腿 或 “X" 形 腿 ， 


TSFEAE EMA 
10. 会 阴 、 肛 门 和 外 生殖 器 ”观察 


11. 神经 系统 根据 病 种 病情、 
(1) 一 般 检 查 : 观 3 


反射 有 其 年龄 特点 ,如 新 生 儿 和 小 婴 1 


等 ;观察 手 I d Ol) 有 无 杆 状 指 .多 指 ( 趾 ) IE AS. 

察 有 无 畸形 (如 先天 性 无 肛 .尿道 下 裂 .两 性 畸形 ) 
RBA TER ORIK AK, MRE 
m 
察 小 儿 的 神志 、 精 神 状态 .面部 


ATA: 


! 液 和 腹股沟 疝 等 - 


等 选择 必要 的 检查 。 
PER .反应 灵 


LE 动作 语言 能 力 有 无 异常 


射 ,拥抱 反射 握 持 发 射 是 否 存在 。 有 些 神经 
LERTE IT .腹壁 反射 较 弱 或 不 能 引出 ,但 跟 腿 反射 郊 


进 , 并 可 出 现 躁 阵 挛 ;2 岁 以 下 的 小 儿 巴 宾 斯 基 征 (Babinski 4E) 可 时 阳性 ， 


阴性 则 有 临床 意义 。 
(3) 脑膜 刺激 征 : 如 颈 部 有 无 抵抗 、 


”于 小 儿 不 配合 ,要 反复 检查 才能 正确 判 
个 月 Kernig 征 和 Brudzinski 征 也 可 阳性 


合 年 龄 特点 全 面 考虑 。 
(三 ) 体格 检查 记录 方法 


但 一 侧 阳 性 , 另 一 侧 


Kernig 征 和 Brudzinski 征 是 否 阳 性 ,检查 方法 同 成 人 ,由 
定 。 正 常 小 婴儿 由 于 在 胎 内 时 届 肌 占 优势 , 故 生 后 头 几 
o 因此 ,在 解释 检查 结果 的 意义 时 一 定 要 根据 病情 、 结 


体格 检查 项 目 虽 然 在 检查 时 无 一 定 
记录 ,重要 的 阴性 体征 结果 也 要 记录 。 


第 二 市 


儿童 阶段 是 一 个 生长 发 育 


顺序 ,但 结果 记录 应 按 上 述 顺 序 书写 ;不 仅 阳 性 体征 应 
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育 的 连续 过 程 ,不 同年 龄 阶段 的 小 儿 生 理 ,病理 和 心理 特点 各 异 ,在 
发 病原 因 疾病 过 程 和 转 归 等 方面 与 成 年 人 有 不 同 之 处 ,因此 在 疾病 的 治疗 和 处 理 | 


上 须 充 分 考 


虑 年 龄 因素 。 不 同年 龄 小 儿 的 表达 能 力 不 同 ,更 增加 了 儿科 医护 人 员 治疗 过 程 中 观察 和 判断 的 


难度 。 由 于 小 儿 起 病 急 ,变化 快 ,容易 # 
全 面 ,又 要 仔细 e 


何 一 个 不 恰当 的 处 理 方法 或 方式 都 可 和 有 
影响 ,要 求 儿科 临床 工作 者 必须 熟练 掌 
身心 顺利 康复 . 


在 疾病 治疗 过 程 中 ,儿科 护理 是 极 
施 。 和 良好 的 护理 在 促进 


上 
关心 和 熟悉 护理 工作 ,医护 密 ils 以 提高 治疗 效果 。 


1. 细致 的 临床 观察 ”临床 所 观察 及 


重点 ; 且 在 疾病 的 治疗 过 程 中 较 成 年 人 更 


LL 康复 中 起 着 很 大 的 作用 。 护 理工 作 不 仅 


发 一 个 甚至 多 个 器 官 或 系统 病变 , 故 治疗 措施 既 要 适时 、 
要 爱心 .耐心 和 精湛 的 医术 , 任 
对 小 儿 生 理 和 心理 等 方面 产生 较 长 久 其 至 终身 的 不 良 
掌握 护理 ,饮食 .用 药 和 心理 等 各 方面 的 治疗 技术 ,使 患 儿 


护理 原则 

为 重要 的 一 个 环节 ,许多 治疗 操作 均 通 过 护理 十 作 来 实 
证 护士 的 工作 ,儿科 医师 应 
的 患 儿 不 典型 的 或 细微 的 表现 ,都 应 考虑 其 可 能 存在 的 
是 疾病 的 表现 ,组 敏 的 观察 是 鉴别 两 省 


病理 基础 ， 如 婴儿 与 阔 可 以 是 正 mn 生理 要 求 ,也 可 能 是 
的 关键 

2. 合理 的 病 室 安 排 病 室 要 整齐 .清洁 .安静 .舒适 ,空气 新 鲜 .流通 ,温度 适宜 ”为 提高 
治疗 和 护理 的 质量 ,可 按 年 龄 , 病 种 ,病情 4 轻重 和 护理 要 求 KA JU glos 3 NU DC: Ld 4p ti ^y 
病 区 :如 新 生 儿 和 早产 儿 病 室 .年 长 儿 病 室 RJR E E 2) OS RIA) PS EC t 8] IS JL Gt e 
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管理 ,传染 病 则 按 病 种 隔离 ;名 按 病情 分 病房 : 重 危 者 收 住 抢救 监护 病 室 , 恢 复 期 患 儿 可 集中 


_ 规律 的 病房 生活 保证 充足 的 睡 鼎 和 休息 很 重要 ,观察 病情 应 尽量 不 影响 患 儿 的 睡 虐 . 
dust pap dtr HAT R2 pe (E .定时 进 和 . 

. 预防 医 源 性 疾病 等 ”DD 防止 交叉 感染 :医护 人 员 在 接 般 串 
ee 消毒 ;@ 四 防止 医 源 性 感染 :正确 .规范 地 应 用 导 尿 、 穿 刺 等 各 JFJ 检查 消毒 设 
备 ,防止 感染 的 % 习 防 止 意外 的 发 生 :医护 人 员 检 ep. Br HT 
总, 如 体温 表 , 药 杯 等 用 毕 即 拿 走 , 以 免 小 儿 玩 要 误伤 iiL 避免 哈 咳 .呕吐 
引起 窒息 。 


根据 病情 选择 适当 的 饮食 有 助 于 治疗 和 康复 ;不 当 的 饮食 可 使 病情 加 重 ,其 至 危及 生命 
人 F 

. 乳品 “GD 稀释 乳 : E 1 产儿 食用 :加 脱脂 奶 : 
fit) "s 化 功 角 各 期 食用 ;加 酸奶 :牛乳 加 了 酸 或 4 
小 . 易 消化 , 供 腹泻 及 消化 力 弱 的 患 儿 食用 ;加 豆奶 :适用 于 乳糖 不 耐 受 和 ; ) 
乳糖 奶粉 (不 含 乳糖 , 含 旋 糖 葡萄糖 聚 合体 、 麦 芽 糖 糊 精 、 玉 米 糖 浆 ): Cl 
婴儿 应 使 用 无 乳糖 奶粉 ;@ 低 剑 丙 气 酸 奶粉 mrg ZONE USERS ERE 5] JL 
2. 一 般 膳食 ”普通 饮食 :采用 易 消化 营 富 .热能 充足 的 食物 ;@@ 软 食 :将 食物 京 调 
得 细 . 软 、 烂 , 介 于 普通 饮食 和 半 流 质 饮 食 之 间 . 如 稠 粥 、 烂 饭 \、 面 条 、 馒 涉 、 肉 末 、 鱼 ,使 之 
于 消化 ,适用 于 消化 功能 尚未 完全 恢复 或 咀嚼 能 力 弱 的 患 儿 ;@ 半 流质 饮食 : 呈 半 流体 状 或 壮 
状 , 介 于 软 食 和 流质 饮食 之 间 , 由 牛乳 .豆浆 URS . 翌 面 . 蒸 蛋 绕 等 组 成 ,可 另 加 少量 饼干 iei Cd 
适用 于 消化 功能 尚 弱 ,不 能 咀嚼 吞咽 大 块 固 体 食物 的 患 儿 ; 中 流质 饮食 : M FLF 
浆 .米汤 、 蛋 花 汤 . 藉 粉 .果汁 .牛肉 汤 等 ,不 需 咀嚼 就 能 吞咽 , 且 易 于 消化 吸收 , 适 A 
系统 疾病 .急性 感染 . 胃 肠 道 手 术 后 的 患 儿 ,. 亦 用 于 鼻饲 。 sos ede s JAR 
短期 应 用 。 

3. 特殊 膳食 “人 D 少 渣 饮食 :纤维 素 含量 少 ,对 胃 肠 刺激 性 小 , 易 消 化 ,适用 于 骨 肠 感染 LR 
炎 叫 儿 。 回 无 盐 及 少 盐 饮 食 : 无 盐 饮 食 每 日 食物 中 含 盐 量 在 3g 以 下 , 毫 调 膳食 不 男 加 食盐 ; 
少 大 饮食 则 每 天 额外 供给 1 Vg 氧化 钠 , 供 心力 衰竭 和 肝 、 肾 疾病 导致 的 水 Wines 辐 贫 血 
:每 日 增加 含 铁 食物 ,如 动物 血 ,动物 肝 各 种 肉 类 等 。 罗 高 蛋白 膳食 :在 一 日 三 餐 中 添加 
画作 重 和 白质 的 食物 ,如 鸡蛋 LX, RED] JETER ui Ee E 疾病 患 儿 -号 低 
i 肪 饮食 ;膳食 中 不 用 或 im e JE - pA RBJL. ORERE : Ec rant o 8 
Vic cr St. AEE un ee 392 E RESER x 用 于 尿毒 症 、 肝 性 脑病 和 急性 肾炎 的 少 尿 
期 患 儿 ，@ 低 热能 饮食 :一 日 三 餐 的 普 ii e 脂肪 和 糖 类 的 含量 ,又 要 保证 蛋白 质 和 


cH 


半 脱 脂 或 全 脱脂 奶 ,脂肪 含量 低 . 只 
FL z £1. FERRE LAEI 


E 


维生素 的 需要 量 , 可 选用 鱼 E 用 于 单纯 性 肥胖 症 的 患 儿 。 国 代谢 病 专 
用 饮食 :如 不 含 乳 粮食 物 某 丙 氨 酸 奶 用 于 蒜 再 酮 尿 症 患 儿 .糖尿 病 饮 
全 等 


4. HEMRA 在 进行 其 些 实验 室 检 欠 食 有 特别 的 要 求 , U: C 
大 食用 不 含 肉 类 .动物 肝脏 Meis 入 于 消化 道 出 血 的 不 

高 售 咎 ,高 脂肪 膳食 ,如 油 前 荷包 和 蛋 等 使 es ,以 检查 胆 副 和 胆管 蕊 
饭 .馒头 .全 . 肉 等 含水 分 少 的 食物 ， MERE i 功能 试验 和 12 小 时 展 细胞 计 De - 


5. 禁 食 ” 因 消 化 道 册 血 或 术 后 等 原因 不 能 进食 的 小 儿 , 应 注意 静脉 供给 热量 ,评注 BK 
Aie hc p f 


=s 
E 


ur 


W 


药物 是 治疗 疾病 
不 良 影响 。 生 长 发 育 中 的 小 儿 
更 为 敏感 。 小 儿 疾 病 多 变 , 选 
: 握 药物 的 性 能 ,作用 机 制 毒 副作用 、 适 应 证 和 禁忌 


的 特点 , 
用 药方 法 。 


儿科 疾病 诊治 原 见 


约 物 治疗 原则 


因 吕 官 功能 发 育 尚 不 够 成 熟 . 健 全 ,对 药物 
择 药 物 须 慎重 ,更 要 求 剂量 恰当 ,因此 必 


证 ,以 及 精确 


(一 ) 小 儿 药 物 治疗 的 特点 


由 于 药物 在 体内 
肝脏 内 的 代谢 和 肾脏 排泄 等 因素 
1. 药物 在 组 织 


长 儿 。 


2. 小 儿 对 药物 的 反应 因 年 龄 而 异 
黄 碱 使 血压 升 高 的 作用 在 未 成 熟 儿 却 


的 分 布 3 


体液 的 pH 细胞膜 的 通 透 性 .药物 与 蛋白 质 
的 影响 ,小儿 期 的 药物 治疗 具有 下 述 特点 : 
的 分 布 因 年 龄 而 异 ”如 巴 比 妥 类 吗啡. 四环素 在 幼 】 


的 一 个 重要 手段 ,而 药物 的 过 敏 反应 .不良 反应 和 毒性 作用 常 对 机 体 产 生 


BE .副作用 较 成 年 人 


分 了 解 小 儿 药 物 治疗 


9 剂 基 计算 和 适当 的 


的 结合 程度 ,药物 在 


L 脑 深度 明显 总 于 年 


吗啡 对 新 生 儿 呼吸 中 枢 的 抑制 作用 明显 高 于 年 长 儿 , 嘛 


3. 肝脏 解毒 功能 不 足 “” 特 别 是 新 生 儿 和 早产 儿 ,肝脏 酶 系统 发 育 不 成 熟 , 对 某 些 药物 的 代 


谢 延 长 ,药物 的 半衰期 延长 , 增 
4. 肾脏 排泄 功 全 


不 足 ” 新 生 儿 ,特别 是 未 成 熟 儿 的 肾 功能 尚 不 成 熟 , 药 物 及 其 分 解 产 物 在 


了 药物 的 血 浓度 和 毒性 作用 。 


体内 滞留 的 时 间 延 长 ,增加 了 药物 的 毒 .副作用 。 
5. 先天 和 遗传 因素 ”要 考虑 家 族 中 有 遗传 性 疾病 史 的 患 儿 对 某 些 药物 的 


(二 ) 药物 选择 


家 族 中 有 药物 过 敏 史 者 要 慎 用 某 些 药物 。 


先天 性 异常 反应 ;对 


选择 用 药 的 主要 依据 是 小 儿 年 龄 . 病 种 和 病情 ,同时 要 考虑 小 儿 对 药物 的 特殊 反应 和 药物 
的 远 期 影响 。 

1. 抗生素 小儿 容易 患 感染 性 疾病 ,故常 用 抗生素 等 抗 感染 药物 。 儿 科 工 作者 既 要 掌握 抗 
生 素 的 药理 作用 和 用 药 指 征 ,更 要 重视 其 毒 .副作用 的 一 面 。 对 个 体 而 言 , 除 抗生素 本 身 的 毒 、 
副作用 外 ,过 量 使 用 抗生素 还 容易 引起 肠 道 菌 群 失衡 ,使 体内 微 生 态 紊乱 ,引起 真菌 或 耐 药 菌 感 
染 ; 对 群体 和 社会 来 讲 ,广泛 ,长 时 间 地 滥用 广 谱 抗 生 烷 ,容易 产生 微生物 对 药物 的 耐 受 性 ,进而 
对 人 们 的 健康 产生 极为 有 害 的 影响 。 临 床 应 用 某 些 抗生素 时 必须 注意 其 毒 .副作用 ,如 肾 毒 性 、 
对 造血 功能 的 抑制 作用 等 。 


RIVER 
KER, 
k ME 
素 ,以 防 加 重病 情 。 

3. 退 热 药 


影响 


4. 镇 静止 惊 药 


时 可 用 茶 巴 比 妥 KA GARE pg 


5. 镇 咳 止 喘 药 
HH 
恒 用 


6. ERAS AMBU, 


穆 皮 质 激素 ” 短 疗程 常用 于 过 敏 性 疾病 、 重 症 感染 性 疾病 等 ;1 
征 , 某 些 血液 病 .自身 免疫 性 疾 
:0D 短 期 大 量 使 用 可 掩盖 病情 ， 
水 .电解 质 . 重 白质 脂肪 代谢 ， 
KAk, maT EBOR EURE, 
EAI Z RE SCR A 
阿司匹林 ,以 免 发 生 Reye 综合 征 。 


E. 哮喘、 某 些 皮 肤 病 则 
故 诊断 未 明 三 
也 可 引起 血压 
降低 免疫 力 ,使 病灶 扩 


] 布 洛 芬 ,剂量 不 宜 过 大 ,可 反复 


d B Lgs dA LOT A 


同 肪 不 止 等 情况 下 可 考虑 给 予 镇 更 药 。 发 生 惊 及 


- 惊 药 。 


由 幼儿 一 般 不 用 镇 咳 药 ,多 用 祛 痰 药 口服 或 委 化 吸入 ， 


作用 口服 补液 疗法 防治 脱 


Ky figu - 
提倡 局 部 用 药 。 在 使 
条 时 一 般 不 用 ;四 较 长 期 使 用 可 抑制 骨 
和 库 欣 综合 征 ;G@) 长 期 使 用 除 以 
‘ 疗 患 儿 禁 用 糖 皮质 激 


d 


MAJIT 
目 中 必须 


婴儿 


` 宜 使 用 


使 分 小 物 稀释 .易于 


VEN 4E JL EDU. Ba 受 体 激动 剂 类 药物 ,必要 时 也 可 用 茶 碱 类 ,但 新 生 儿 .小 婴儿 


AK UE US E LU. 


第 四 章 ”儿科 疾病 诊治 原则 
可 适当 使 用 保护 肠 纤 膜 的 药物 ,或 辅 以 含 双 歧 杆菌 或 乳酸 杆菌 的 制剂 以 调节 上 肠 道 的 微 生 态 环 
说。 小 儿 便 秘 一 般 不 用 泻药 ,多 采用 调整 饮食 和 松软 大 便 的 通 便 法 。 
7. AGAH Ein, 淋巴 比 有 KARR SAUTAR 应 慎 用 。 


8. sedis 早产 儿 用 药 


(= ) PRENDS 
根据 全 
TIAS ELS: 
1. 
Wlzkcte Hg 4 


药 此 出 。 病 情 需要 时 可 采用 各 全 
2. 注射 法 “注射 法 比 口 


缩 ,影响 下 肢 功 能 , 故 非 病情 必 有 震 ， 
ik EO c mz R3 Se 
在 抗生素 应 用 时 间 较 ; 
3. 外 用 药 KES 
4. 其 他 方法 BIRAR 
龄 儿 , 年 长 儿 可 采用 。 
(四 ) 药物 剂量 计算 
小 儿 用 药剂 量 较 成 人 更 须 疹 
1. 按 体重 计算 m HH. 


Ic 
~ 


H5] 


器 


> 


4p JLIm . 
j HEER K, npo pter 


f i 
ose Rai 
是 但 使 用 序 贯 疗 = 以 提高 疗 效 和 减少 抗生素 的 副 
UE. 也 可 用 


FE; i 


E 确 。 
最 基本 的 计算 方法 ,可 


JIH 


L 用 糖浆 


直 不 宜 采用 


病情 严重 程度 控 制 
粉剂 等 。 


GR] . 混 巧 剂 、 要 注定 


灌肠 法 小 儿 采 用 不 多 


可 按 以 下 方法 计算 : 


患 儿 体重 (kg) x 每 日 (次 ) 每 
按 每 日 剂量 计算 ,再 分 2~3 次 服用 


2. 


4 
di 
3. 按 年 龄 计算 
单 易 行 。 
4. 从 成 人 剂量 折算 
量 的 药物 ,所 得 剂量 一 般 都 仿 小 
采用 上 述 任何 方法 计算 的 部 
] 量 ,如 新 和 
jam 3z , 见 
物 ,如 治疗 
也 不 同 ,如 


可 适当 增 大 用 量 ; 重 


JL 
问题 的 方法 
神 性 疾病 和 


.可 分 为 个 体 心理 治疗 、 
I 心身 性 疾病 等 


Tox 
;临时 对 症 治疗 
患 儿 体重 应 以 实际 测 得 值 为 准 。 年 长 儿 按 体重 计算 如 
按 体 表面 积 计算 ”此 法 较 按 年 龄 .体重 
glomerular filtration rate, GFR) 等 生理 活动 的 关系 更 为 密切 。 
体重 去 30kg ,小 儿 的 体 表面 积 (m)= 
1 体重 >30kg ,小儿 的 体 表面 积 (o2)= [ 体重 (kg)-30 ] x 0.02+1.05。 

剂量 幅度 大 、 不 需 十 分 精确 的 药物 ,如 营养 类 药物 等 吾 


小 儿 剂 量 


化 月 性 脑膜 炎 的 磺胺 类 药 或 
阿托品 用 于 抢救 中 毒性 休克 时 的 


续 应 月 
,如 退 热 药 、 
已 超过 
外 计算 更 为 准确 , 因 


Emmo HE 


用 药 


体重 (kg)x 0.035+0.1; 


t= 成 人 剂量 x 小 儿 体重 (kg)/50, 此 法 
Él 57H. 

起 ,还 必须 与 串 
: 儿 或 小 婴儿 肾 功 能 较 差 ,一 般 药 物 剂 量 
: 患 儿 用 药剂 量 宜 比 轻 症 患 儿 大 ; 
青霉素 类 药物 剂量 也 应 相应 增 大 . 
剂量 要 比 常 规 剂 量 大 几 倍 邓 


BLEU AS DURAS! 


四 心理 治疗 原则 


osi 是 指 根据 传统 的 和 现代 的 心理 分 析 与 治疗 理论 而 建立 ! 


群体 治疗 和 家 庭 治 疗 等 ;包括 儿 


沧 物 剂型 和 用 药 次 数 , 以 保证 
用 患 儿 和 患 儿 家 长 可 以 接受 的 方式 名 
.水 剂 、 冲 剂 等 较 合适 ,也 可 

\ 婴 儿 喂 药 时 最 好 将 小 儿 抱 起 或 头 略 抬 高 ,以 免 哈 咳 时 d 


快 ,但 对 小 儿 刺 激 大 , 肌 内 注射 次 数 过 多 还 
， 肌 内 注射 部 位 多 选择 辟 大 肌 外 上 方 ;静脉 推 


多 ,可 用 缓 释 栓 剂 ; 含 


[算出 每 日 或 每 次 需 用 量 
数 日 的 药 ,如 抗 


成 人 量 ， 


宜 偏 小 ;但 对 新 生 


F. 肾 等 代谢 功能 均 不 成 熟 , 不 少 药物 易 引 起 毒 、 副 反 
1 症 , 氧 雪 素 可 引起 “ 灰 婴 


”等 , 故 应 慎重 。 


综合 FT {E 


JARS AE UR OXT: E) 


m 揭 碎 后 加 


造成 性 肌 率 


滴 速 
ET. 
意 小 儿 用 手 抓 摸 药 物 , 误 入 眼 、 


很 少 用 于 小 


合剂 BUR 


:每 日 (次 ) 剂 量 = 


ER .维生素 等 .部 


剂量 计算 - 


iE Zu e , 常 按 每 次 
则 以 成 人 量 为 上 限 。 
与 基础 代谢 2D 


\ 球 滤 过 率 


小 儿 体 表面 积 计算 公式 为 : 


按 年 龄 计算 ,比较 简 


于 未 提供 小 儿 剂 


i 合 ,才能 得 出 比较 确切 的 药物 
耐 受 较 强 的 药物 ,如 茶 
须 通过 血 RP 障 发 挥 作 用 的 药 
5 FH Bgm d ,剂量 


BUL HR 


4 系统 治疗 儿童 精神 
者 和 行为 问题 精 


童心 理 . 情 
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随 着 医学 模式 的 转变 ,对 小 儿 的 心理 治疗 或 心理 干预 不 再 仅仅 是 儿童 心理 学 家 和 儿童 精神 
病 学 家 的 工作 ,而 应 该 贯穿 于 疾病 的 诊治 过 程 中 。 由 于 心理 因素 在 儿科 疾病 的 治疗 .康复 中 的 
重要 性 和 普遍 性 越 来 越 明 显 , 要 求 儿 科 工 作者 在 疾病 的 治疗 中 :,562J JL dic» 
理学 的 基本 原理 ,掌握 临床 心理 治疗 和 心理 护理 的 基本 方法 。 
儿童 的 心理 情绪 障碍 ,如 焦 虚 .退缩 .抑郁 和 型 师 等 ， 发 生 在 一 些 亚 急性 .慢性 非 感染 
性 疾病 的 病程 中 ,尤其 是 在 神经 系统 ,内分泌 系统 .消化 系统 .循环 和 泌尿 系统 等 疾病 ,在 门诊 及 
住院 治疗 的 过 程 中 容易 发 生 心 理 和 情绪 障碍 。 心 理 和 情绪 障碍 既是 疾病 的 后 果 , 又 可 能 是 使 病 
情 加 重 或 是 使 治疗 效果 不 佳 的 原因 之 一 。， 疾病 产生 的 一 些 突出 症状 ,如 慢性 头痛 .腹痛 、 
腹泻 等 常 与 器 质 性 病变 相交 织 , 使 已 经 存在 的 疾患 变 得 更 加 奖 固 和 复杂 。 
常用 的 心理 治疗 包括 支持 疗法 .行为 疗法 . 疏 汇 法 等 ,对 初次 治疗 者 要 
求 儿童 改变 其 行为 以 适合 治疗 者 的 意愿 ,要 尊重 儿童 有 自我 改善 的 潜 
诱 帮 助 儿童 路 汇 其 内 心 郁 积 的 压抑 ,激发 其 情绪 释放 ,以 减轻 其 
发 病 的 康复 。 
患 病 使 小 儿 产 生 心理 负担 ,又 进入 陌生 的 医院 环境 ,容易 焦虑 
为 出 现 避 闹 或 沉默 守 言 , 问 闷 不 乐 ,有 的 患 儿 拒 谈 ,拒绝 治疗 或 整 夜 不 眠 。 安 静 . 千 适 和 整洁 的 
环境 ,亲切 的 语言 ,轻柔 的 动作 .和 和 欧 的 面孔 和 周到 的 服务 是 改善 患 儿 症状 的 关键 。 护 理 人 员 应 
通过 细致 的 观察 使 心理 护理 个 体 化 ,获得 患 儿 的 信任 和 配合 ,促进 疾病 的 痊愈 和 身心 的 康复 。 


细心 了 解 ,观察 ,不 强 
£71 ,以 暗示 和 循 循 善 
神 障 碍 的 程度 ,促进 原 


Bee EM. ie WU nS do 


五 、 伦 部 学 原则 
患者 应 当 享有 治疗 权 ,知情 权 、 不 受伤 害 权 .自主 权 和 隐私 权 , 保 护 和 实现 这 些 权利 是 医学 
道德 和 伦理 学 的 基本 要 求 。 近 十 余年 来 ,伦理 问题 受到 高 度 重视 。 儿 科 医 务 人 员 必 须 考虑 儿科 
荆 作 的 特点 和 总 儿 及 其 家 属 的 心理 ,社会 需要 ,在 医疗 过 程 中 注意 与 成 人 治疗 的 区 别 , 知 要 加 强 
伦理 学 的 视角 ,在 工作 中 不 断 地 学 会 站 在 患者 的 角度 多 为 患者 着 想 并 且 配 合 护理 工作 者 开展 医 
疗 工作 ,以 规范 化 的 医疗 服务 于 临床 ,以 人 性 化 的 服务 让 患者 满意 .放心 ,本 着 为 串 儿 终身 负责 
的 精神 ,做 好 每 项 医疗 护理 工作 。 

1. 自主 原则 与 知情 同意 ”现代 儿科 学 比较 强调 儿童 在 医疗 选择 上 的 自主 权 , 伦 理学 认为 ， 
一 个 行为 个 体 是 否 应 该 具有 医疗 选择 的 自主 权 , 并 不 取决 于 行为 个 体 的 年 龄 ,而 取决 于 行为 个 
体 是 在 具 有 行为 能 力 。 儿童 有 愿望 ,有 能 力 体现 个 人 自主 权 , 而 医师 有 责任 在 诊疗 ,预防 及 科研 
等 各 个 领域 对 儿童 自主 权 予 以 尊重 。 

2. 体检 的 伦理 学 问题 青春 期 是 人 生 的 重要 转折 期 ,处 于 青春 发 育 期 的 青少年 虽然 还 没有 
成 年 ,但 已 经 具备 行为 能 为 ;躯体 ,心理 都 是 一 个 逐渐 成 熟 的 过 程 ,这 需要 医务 工作 者 不 要 忽视 
伦理 学 的 角度 去 思考 ,从 而 使 青春 期 儿童 的 诊疗 更 具 人 性 化 。 对 于 青春 期 儿童 ,应 注意 
和 保护 个 人 隐私 ;敬重 儿童 自主 权 , 这 对 敏感 的 青春 期 儿童 万 为 重 
4 情况 下 对 患 儿 暴露 体检 是 忽视 儿童 隐私 权 的 表现 。 在 体检 中 ,应 注意 避免 暴 
5 检查 无 关 的 部 位 ,并 使 患 儿 乐于 配合 ;在 检查 异性 ,畸形 患者 时 ,医师 要 注意 态度 庄重 
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第 三 节 ”儿童 液体 平衡 的 特点 和 液体 疗法 


^. Lites T o s 

体液 是 人 体 的 重要 组 成 部 分 ,保持 其 生理 平衡 是 维持 生命 的 重要 条 件 。 体 液 中 水 .电解 质 、 
股 候 度 ,渗透 奈 等 的 动态 六 衡 依赖 于 神经 .内分泌 ,呼吸 ,特别 是 肾脏 等 系统 的 正常 调节 功能 

少儿 的 水 :电解质 , 酸 碱 及 食物 成 分 接 单 位 体重 的 进出 三 大 ,尤其 是 婴儿 在 生 后 数 月 内 茎 功能 1 


` 


第 四 章 ”儿科 疾病 诊治 原则 


如 成 人 健全 , 常 不 能 抵御 及 纠正 水 或 酸 碱 平衡 亲 乱 ,其 调节 功能 极 易 受 疾 病 和 外 界 环境 的 影响 
而 失调 。 由 于 这 些 生理 特点 ,水 .电解质 和 酸 碱 平 衡 紊乱 在 儿科 临床 中 极为 常见 。 

(一 ) 体液 的 总 是 与 分 布 

体液 分 布 于 血浆 .组 织 间 隙 及 细胞 内 ,前 两 者 合 称 为 细胞 外 液 。 年 龄 越 小 ,体液 总 量 相对 越 
多 ,这 主要 是 间 质 液 的 比例 较 高 ,而 血浆 和 细胞 内 液 量 的 比例 则 与 成 人 相近 。 在 妊娠 早期 ,胎儿 
单位 体重 水 的 比例 相当 大 , 随 着 妊娠 的 进程 .胎儿 体内 实质 部 分 逐渐 增加 ,水 的 比例 进行 性 下 
降 。 在 胎儿 期 ,25 周 时 体液 占 体重 的 85% ,其 中 细胞 外 液 占 60%:;28 周 时 占 体重 的 80% ;在 足 月 
儿 , 体 液 总 基 占 体重 的 729%~78%. 在 新 生 有 体液 的 迅速 丢失 ,可 达 体 重 的 5% REL, 
RP AT YS ASAE FUE TE T E EA 2) LZE E 不 境 。 经 此 调节 后 RR 的 65%. TE 
8 PEE TS B, A KE (60%). 体液 占 体重 的 比例 在 婴儿 及 儿童 时 期 相对 保持 恒定 着 此 时 
体内 脂肪 及 实质 成 分 的 增加 与 体液 总 增加 是 期 , 开 始 | 4 现 因 性 别 不 同 所 
致 的 体内 成 分 不 同 。 正 常 性 成 熟 男性 肌肉 总 量 较 i 虽 肪 较 少 ,而 女性 则 有 较 多 的 脂肪 、 较 少 
的 肌肉 组 织 。 由 于 体内 脂肪 在 男女 性 别 间 的 差异 ， et 而 在 女性 为 
55%。 不 同年 龄 的 体液 分 布 见 表 4-3。 


表 4-3 不 同年 龄 的 体液 分 布 ( 占 体重 的 A) 


细胞 外 液 
Tb CAR a a OBERE RI MUN 
足 月 新 生 儿 uim 78 act 6 , 37 a 35 s 
E l 70 5 25 40 
2~14 岁 65 5 20 40 
成 人 55-60 5 10-15 40-45 


(二 ) 体液 的 电解 质 组 成 

细胞 内 液 和 台 Bp i AH 显著 的 差别 。 细 胞 外 液 的 电解 质 成 分 能 通过 血浆 精 
确 地 测定 。 正 常 血浆 阳离子 主要 为 Na、 Ca” 和 Meg”, 其 中 Na 含量 占 该 区 阳离子 总 量 的 
90% 以 上 ,对 维持 细胞 外 液 的 渗透 压 ; i, 血浆 主要 阴离子 为 CI、HCO; 和 和 蛋白 ,这 3 种 
阴离子 的 总 电荷 与 总 阴离子 电位 差 称 为 未 确定 阴离子 (undetermined anion, UA), 主要 由 无 机 硫 
和 无 机 磷 .有 机 酸 , 如 乳酸 、 酮 体 等 组 成 。 组 织 间 液 的 电解 质 组 成 除 Ca” 含量 较 血浆 低 一 半 外 ， 
其 余 电解 质 组 成 与 血浆 相同 。 细胞 内 液 的 电解 质 测定 较为 困难 , 且 不 同 的 组 织 间 有 很 大 的 差异 。 
Z 
fi 


** 


胞 内 DEUM TA K', Ca”, Mg! 和 Nat 为 主 ,其 中 K' 占 78%。 阴 离子 以 蛋白 质 、HCO3、HPOY 


( 小 [水 的 代谢 上 点 
健康 小 儿 尽管 每 天 的 水 电解 质 摄 入 量 有 很 大 的 波动 ,但 体 为 液体 和 电解 质 的 含量 保持 着 
HX HA 即 水 的 摄 入 量 大 致 等 于 排 

. 水 的 生理 需要 量 水 的 1 .报信 热 量 食物 性质 .经 肾 排 出 溶质 量 .不 显 
duc ER BIEK: JKN 时 大 ,交换 率 快 ,其 主要 原因 为 小 儿 生长 发 育 忆 ; 
活动 量 大 ,机体 新 陈 代谢 旺盛 ; 摄 入 热量 蛋白 质 和 经 肾 排出 的 溶质 量 均 较 高 ; 体 表面积 相对 大 、 
呼吸 频率 快 ,使 不 显 性 失 水 较 成 人 多 。 细 胞 组 织 增长 时 需 积蓄 水 分 ,也 可 增加 水 的 摄 和 人 ,但 以 每 
天 计算 ,其 量 是 很 少 的 。 按 体重 计算 ,年 龄 越 小 ,每 日 需 水 量 越 多 。 不 同年 龄 小 儿 每 日 所 震 水 量 
见 表 4-4， 早 期 新 生 儿 每 日 需 液 量 见 新 生 儿 章节 。 

2. 水 的 排出 “机体 主 要 通过 肾 ( 尿 ) 途 径 排出 水 分 ,其 次 为 经 皮肤 和 肺 的 不 显 性 类 水 得 洽 
化 道 ( 装 ) 排 水 , 另 有 极 存 于 体内 , 供 新 生 组 织 增长 。 正 WIRT. 水 通过 皮 | pe 市 的 
将 发 , 即 不 显 性 失 水 ,主要 用 于 调节 体温 .汗液 属 显 性 失 水 .也 是 调节 体温 的 重要 机 制 ." 
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表 4-4 ”小儿 每 日 水 的 需要 量 


年 龄 需 水 量 (mkg) | 年龄 。 需 水 量 (ml/kg) 
ax 120-160 | 4-9 9 70-110 
1-32 100-140 | 10-14 Z 50-90 


温度 及 机 体 的 散热 机 制 有 关 。 不 显 性 失 水 常 不 引起 注意 ,但 在 较 小 的 早产 儿 其 硬是 相当 可 观 的 。 
每 天 人 体 产 生 热量 的 1/4 左右 是 通过 皮肤 和 肺 薰 发 水 分 而 丧失 的 , 且 往 往 是 失去 纯 水 ,不 含 电 解 
质 。 小 婴儿 ,尤其 是 新 生 儿 和 早产 儿 , 要 特别 重视 不 显 性 失 水 量 ,新 生 儿 成 熟 度 越 低 、 体 表面 积 
越 大 、 呼 吸 频率 越 快 .体温 及 环境 温度 越 高 .环境 的 水 蒸气 压 越 小 以 及 活动 量 越 大 ,不 显 性 拓 水 
量 就 越 多 。 不 显 性 失 水 量 不 受 体内 水 分 多 少 的 影响 ,即使 长 期 不 进 水 ,机 体 也 会 动用 组 织 氧化 
产生 的 和 组 织 中 本 身 含 有 的 水 分 来 抵偿 , 故 在 供给 水 分 时 应 将 其 考虑 在 常规 补液 的 总 是 内 。 小 
儿 不 同年 龄 的 不 显 性 失 水 量 见 表 4-5。 


表 4-5 不 同年 龄 的 不 显 性 失 水 量 
不 同 入 休 看。 不 如 性 和 水 量 [mkg-d)] | 不 同年 上 或 体重 ”不 旺 性 失 水 量 [mkg d)] 
早产 儿 或 足 月 新 生 儿 


| >1500g 26 
750~1000g 82 | 婴儿 19-24 
1001-1250g 56 | 幼儿 Ia 
1251-1500g 46 | 儿童 12~14 
小 儿 徘 涝 水 的 速度 较 成 人 快 ,年 龄 越 小 ,出 人 量 相对 越 多 。 婴 儿 每 日 水 的 交换 量 为 细胞 外 液 


的 12 ,而 成 人 仅 为 17, 故 婴儿 体内 水 的 交换 率 比 成 人 快 3-4 倍 。 因 婴儿 对 缺 水 的 耐 受 力 差 ,在 病 
理 傅 况 下 ,如 进 水 不 足 同时 又 有 水 分 继续 丢失 时 ,由 于 肾脏 的 浓缩 功能 有 限 ,将 比 成 人 更 易 脱 水 . 
3. 水 平衡 的 调节 捅 脏 是 唯一 能 通过 其 调节 来 控制 细胞 外 液 容 量 与 成 分 的 重要 器 官 。 和 蛋 
白质 的 代谢 产物 尿素 . 盐 类 (主要 为 钠 盐 ) 是 肾脏 主要 的 溶质 负荷 ,必须 有 足够 的 尿 量 使 其 排出 。 
肾脏 水 的 排出 与 抗 利尿 ; ADH) 分 泌 及 肾 小 管 上 皮 细 胞 对 ADH 的 反应 性 有 密切 关系 。 正 常 
引起 ADH 分 泌 的 血浆 渗透 压 阔 值 为 280mOsm/L,, 血浆 渗透 压 变化 1%~2% 即 可 影响 ADH 分 泌 。 
体委 失 达 总 量 的 8% 或 以 上 时 ,ADH 分 泌 即 显著 增加 ,严重 脱水 使 ADH 增加 时 指数 变化 。 
小 儿 的 体液 调节 功能 相对 不 成 熟 。 正 常情 况 下 ,水 分 排出 的 多 少 主要 靠 肾 脏 的 浓缩 和 稀释 
功能 调节 。 肾 功能 正常 时 ,水 分 摄 入 多 , 尿 量 就 多 ;水 分 入 量 少 或 有 额外 的 体液 丢失 (如 大 hti 
TF UE JE SS) 而 液体 补充 不 足 时 ,机 体 即 通过 调节 肾 功能 以 提高 尿 比 重 .减少 尿 量 的 方式 来 
排泄 体内 的 代谢 废物 ,最 终 使 水 的 丢失 减少 。 小 儿 年 龄 越 小 ,肾脏 的 浓缩 和 稀释 功能 越 不 成 熟 。 
新 生 儿 和 幼 婴 由 于 肾 小 答 重 吸收 功能 发 育 尚 不 够 完善 ,其 最 大 的 浓缩 能 力 只 能 使 尿 液 渗透 压 浓 
缩 到 约 700mOsm/L( 比 重 1.020), 即 在 排出 1mmol 溶质 时 需 带 出 1.0-2.0ml 水 ;而 成 人 的 浓缩 能 
力 可 使 渗透 压 达到 1400m0sm/L (比重 1.035), 只 需 0.7ml 水 即 可 排出 Immol 溶质 ,因此 小 儿 在 排 
时 所 钴 水 量 较 成 人 为 多 , 尿 量 相对 较 多 。 当 入 水 量 不 足 或 失 水 量 增加 时 , 易 超过 
Hs 的 限度 ,发 生 代谢 产物 滞留 和 高 渗 性 脱水 。 另 一 方面 ,正常 成 人 可 使 尿 液 稀释 到 
50~100mOsm 全 (比重 1.003), 而 新 生 儿 出 生 1 周 后 肾脏 稀释 能 力 虽 可 达成 人 水 平 ,但 由 于 肾 小 
SUE (HER EE ERR AEA IC ibis 4e LD BOKARE E. AES BRC] TERREA . 
ERRE , Ds itii 0,654 22: i BM LE Rl E B 
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(一 ) 脱水 
是 指 水 分 摄 人 不 足 或 天 失 过 多 所 引起 的 体液 总 量 尤 其 是 细胞 外 液 量 的 减少 。 脱 水 时 除 尖 


失 水 分 外 , 尚 有 钠 、 钱 和 其 他 电解 质 的 丢失 。 体 液 和 电解 质 的 丢失 的 严重 程度 取决 于 丢失 的 速 
度 及 幅度 ,而 丢失 体液 和 电解 质 的 种 类 反映 了 水 和 电解 质 (主要 是 钠 ) 的 相对 丢失 率 ， 

1. 脱水 的 程度 ”脱水 的 程度 常 以 丢失 液体 量 占 体重 的 百分比 来 表示 ,体重 的 下 降 常 是 体液 
和 电解 质 的 丢失 而 非 身 体 实质 部 分 的 减少 . 因 患 者 常 有 液体 丢失 aa diens 在 临床 如 
患者 无 近期 的 体重 记录 ,体重 下 降 的 百分比 常 可 通过 体检 及 询问 病史 佑 计 。 一 般 根据 前 钢 、 眼 
窜 的 问 队 与 否 , 皮 肤 弹 性 .循环 情况 和 尿 蝇 等 临床 表现 综合 分 析 判 断 ( 表 4-6)。 常 将 脱水 程度 分 
为 三 度 : 


yu 


表 4-6 _ 脱 水 的 症状 和 体征 


轻 度 (体重 的 5%) 中 度 (体重 的 10%) 重度 (体重 的 15%) 
X 有 有 
licht 可 触及 p fg E ORI) 明显 减弱 
flt Hc ] 直立 性 低 血 压 低 血 压 
皮肤 灌注 正常 减少 ,出 现 花纹 
皮肤 暗 性 轻 度 降低 降低 
i 轻 度 四 陷 mpi 
I 有 或 无 
呼吸 深 .也 可 快 深 


) 轻 度 脱水 :表示 有 3%~5% 的 体重 减少 或 相当 于 30~50ml/kg 的 体液 减少 ; 
中 度 脱水 : {T 5%~10% 的 f 体重 减少 或 相当 了 于 50~100ml/kg 的 体液 减少 ; 
) 重度 脱水 :表示 有 10% VI TETUER Hun 于 100-120ml/kg 的 体液 减少 。 

s i rs Re p ok nf Ae Hi GE E 3 EC eg RE (de f A Gr He RUE AXE DURS ESTE - 

2. 脱水 的 性 质 JK BR HEE N 由 了 水 和 电解 质 的 相对 丢失 量 , 临 床 常 根据 血清 钠 及 
血浆 渗透 压 水 平 对 其 进行 评估 - 血清 电解 质 与 血浆 渗透 奈 常 相互 关联 ,因为 渗透 压 很 大 程度 
取决 于 血清 阳离子 , 即 钠 离子 。 低 渗 性 脱水 时 血清 钠 低 于 130mmoVL; 等 渗 性 脱水 时 血清 钠 在 
130~150mmol/L; 高 渗 性 脱水 时 血清 钠 大 于 150mmolL。 但 在 某 些 情 况 下 ,如 发 生 在 精 尿 病 患者 
存在 列 症 酸 中 毒 时 , 因 血 糖 在 官 者 应 用 睹 露 醉 后 ,血浆 渗透 压 异 常 增 高 ,此 时 的 高 渗 性 脱 
水 也 可 发 生 在 血清 钠 水 平 低 于 150mmolL 的 情况 下 。 临 床上 以 等 渗 性 脱水 最 为 常见 ,其 次 为 低 
渗 性 脱水 ,高 渗 性 脱水 少见 。 

脱水 的 不 同性 质 与 病理 生理 ,治疗 及 预后 均 有 密切 的 ; 详细 的 病 5 1 计 失 水 
性 质 与 程度 的 信息 , 故 应 详细 询问 患者 的 摄 入 量 与 排出 其 、 体 重 变化 ,排尿 次 妆 .一般 状 
及 儿童 的 性 情 改 变 。 当 患 儿 有 腹泻 数 天 , 摄 入 水 其 正常 而 摄 入 钠 盐 极 少 时 ,党 POMA F 
脱水 ; 当 高 热 数 天 而 摄 入 水 很 少时 ,将 配方 奶 不 正确 地 配 成 高 渗 或 使 用 高 渗 性 液体 时 ,可 出 现 高 
LAE ; 当 使 用 利尿 剂 有 肾脏 失 盐 因 素 存在 而 摄 入 又 不 足 时 ,可 出 现 低 钠 血 症 : 但 是 , 当 患 儿 
有 原 发 性 eo AR di 出 可 能 发 生 高 渗 性 脱水 。 一般 腹 泻 的 大 便 
> 夜 体 的 部 分 日 服 补充 ,使 最 终 的 脱水 呈 等 渗 性 
3. 临 床 表现 在 等 活性 脱水 .细胞 内 外 无 渗透 床 梯 度 ,细胞 内 容量 保 了 
水 的 轻重 而 异 ,临床 表现 在 很 大 程度 上 取决 于 细胞 外 液 的 丢失 量 。 应 注 ; 
往 对 脱水 程度 估计 过 重 ， 眼窝 丫 陷 常 被 家 长 发 现 ,其 恢复 往往 是 补液 后 最 早 疏 六 
在 低 渗 性 脱水 ,水 从 细胞 外 进入 细胞 内 ,使 循环 容 基 在 体外 天 失 的 情况 下 .办 水 向 细胞 内 生 
移 史 进一步 减少 ,严重 性 可 发 生 血 斥 下 降 , 进 展 至 休克 。 由 于 血 订 下降, 内 脏 血管 发 千 反 射 性 中 
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缩 , 肾 血 流量 减少 , 肾 小 球 滤 过 率 减 低 , 尿 量 减 少 ,出 现 氮 质 血 症 。 肾 小 球 滤 过 率 降 低 的 另 一 后 
果 是 进入 肾 小 管内 的 钠 离子 减少 ,因而 钠 离 子 几乎 全 部 被 重 吸 收 , 加 之 或 引起 醛 固 
子 的 重 吸收 更 为 完全 , 故 尿 中 钠 离 子 、 毛 离子 极度 减少 , 尿 比重 ER. FAKE 
补充 非 电解 质 溶液 , 则 可 产生 水 中 毒 . 脑 水 肿 等 严 。 由 于 低 渗 性 脱水 时 细胞 外 液 的 减少 
两 种 脱水 明显 , 故 临 床 表 现 多 较 严 重 可 无 口 渴 的 症状 , 除 一 般 脱 水 现象 ， 
\ 有 眼帘 和 前 因 四 陷 外 ,多 有 四 肢 厥 冷 .皮肤 花 竹 .血压 下 降 . 尿 量 减 少 等 休克 症 
让 减少 和 组 织 缺 氧 ,严重 低 钠 者 可 发 生 脑 细胞 水 肿 , 因 此 多 有 嗜睡 等 神经 系统 
HE BURA EXE HAREE TAAT RAKE ; PER rc ERETT H3 JC 73 MAK J 
ERK s SPEARE MER MLB RSERT eh ERUVLUS hls .惊厥 和 心电图 异常 等 
生 脱 “从 细胞 内 转移 至 细胞 外 ,使 细胞 内 外 的 渗透 奈 达 到 平和 
容量 降低 。 而 此 时 因 细 胞 外 液 得 到 了 细胞 内 液体 的 补充 ,使 临床 脱水 体征 并 不 明显 ， 
mn ede oe 所 于 细胞 外 n ER Begg 
增高 结果 使 尿 焉 减少 .细胞 外 2 
内 液 减 少 。 因 细胞 外 液 减 
E E 5 . PAEA EK, AJLA 
ARZIDI ,高热 MERE UE e SEL, ERRER EKI PEE A E] P 
A, BESEUS ut EKA, [e] t So MP DEI HE spl, MT Do ete DO. Fe e gg iy ERU s 
血 症 - 
(二 ) 钾 代 谢 异 常 
人 体内 钾 主 要 存在 于 细胞 内 ,细胞 内 钾 浓 度 约 为 150 mmol/L 细胞 液 。 正常 血清 钾 维 持 在 
3.5~5.0mmol/L, 它 在 调节 细胞 的 各 种 功能 中 起 重要 作用 。 
1. 低 钾 血 症 ” 当 血清 钾 浓 度 低 于 3.5mmol/L FERA JARE HEURE < 
1) 病因 : 低 钟 血 症 在 临床 较为 多 见 ,其 发 生 的 主要 原因 有 :个 钾 的 摄 入 量 不 足 。@@ 由 消化 
道 丢 失 过 多 ;如 呕吐 ,腹泻 .各 种 引流 或 频繁 而 又 未 及 时 补充 钱 。@@ 肾 脏 排出 过 多 :如 酸 中 
每 等 所 致 的 钾 从 细胞 内 释 出 ,随即 大 量 地 由 籽 脏 排出 。 临 床 常 遇 到 重症 脱水 . 酸 中 毒 患 儿 血 清 
钾 在 正常 范围 , 缺 钾 的 症状 也 不 明显 , 当 输入 不 含 钾 的 溶液 后 ,由 于 浆 被 稀释 , 钊 随 尿 量 的 增 
加 而 排出 ; 酸 中 毒 纠正 后 钾 则 向 细胞 内 转移 ; 糖 原 合成 时 可 消耗 钾 。 由 于 上 述 原 因 , 使 血清 钾 下 
降 ,并 |! RER, EINA 1 BRE GRERR 1 as e, E t E Je HZ VE BRE FS RR ZE OM 
尿 病 醒 症 酸 中 毒 ,甲状腺 功能 亢进 、 低 镁 ,大量 利尿 .碳酸 酬 酶 抑制 剂 的 应 用 和 原 发 性 肾脏 失 钾 
性 疾病 如 肾 小 管 性 酸 中 毒 等 也 可 引起 低 钾 。 团 钾 在 体内 分 布 异常 :如 在 家 族 性 周期 性 玫 痪 , 虽 
者 由 于 钟 由 细胞 外 液 迅速 地 移入 细胞 内 而 产生 低 钾 血 症 。 加 各 种 诛 因 的 碱 中 毒 。 
(2) 临床 表现 : 低 钾 血 症 的 临床 表现 不 仅 决定 于 血 钾 的 浓度 ,而 更 重要 的 是 缺 钾 发 生 的 速 


m 
& 
n 
号 
X 
; = 
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Ex 


Im 


度 ， 当 血清 钾 下 降 Immol/L 时 ,体内 总 钾 减 少 已 达 10%~30% ,此 时 大 多 数 患 儿 能 耐 受 。 起 病 绥 
慢 者 ,体内 缺 钾 虽 达到 严 重 的 程度 ,而 临床 症状 不 一 定 很 重 。 一 般 当 血清 钾 低 于 3mmol/L T BU 


RT IB DESEAR, 6135. CD P UA PA ILIA EEG, EBLA PHIL, E IU C ooh t t e 


F 
PIR JUUERASE ERA I PR BEL . 胃 扩 张 ; 膝 反射 ,腹壁 反射 减弱 或 消 


变 , 如 肌肉 软弱 无 力 , 重 : 
Ae. 也 心血 管 : 出 现 心律 失常 ,心肌 收缩 力 降 低 .血压 降低 ,甚至 发 生 OHW OBRIR A T 
EUER IKI U WE, QT EWER T WEAR ST EE FEAR, OBIE EB EE ISAE 


FI, t BEUR, di rb iie K) 


x 


DREE n] SICEETP (ERE, , 间 质 纤维 化 ,在 病理 上 与 慢性 肾 


看 肾炎 很 难 区 分 此 外 ,慢性 低 钾 可 使 生长 激素 分 泌 减 少 。 
(3) 低 钾 血 症 的 治疗 : 低 钾 的 治疗 主要 为 补 钾 。 一 般 每 天 可 25 EP 3mmolkg, 严 重 低 钙 者 可 给 


/ 4-6mmol/kg. 补 钾 常 以 静脉 输入 ,但 如 患者 情况 允许 ,口服 缓慢 补 钾 更 安全 AENA k AA. 
P 4 控制 外 的 进一步 委 失 。， DICERE DORÉ EIER Tfi HE "e Hz, US AURORA et vlt 6g 


第 四 章 “儿科 疾病 诊治 原则 


定 的 限制 ,即使 在 严重 低 钾 患 者 快速 补 钾 也 有 潜在 危险 ,包括 引起 致死 性 心律 失常 
碍 无 尿 时 影响 钾 的 排出 ,此 时 应 见 尿 才能 补 钾 。 在 补 钾 时 应 多 次 监测 血清 钾 水 平 F ,有 条 件 者 给 
予 心 电 监护 。 一 般 补 钾 的 输 注 速度 应 小 于 每 4 小 时 0.3mmol/kg ,浓度 小 于 40mmol/L (0.39€). 当 低 
钾 伴 有 碱 中 毒 时 . 常 伴 有 低 氨 . 故 采用 用 所 化 钾 液 补充 可 能 是 最 佳 策略 。 

2. piai INEKE = 5.5mmol/L PIA RANIO 

OD JRA: EE € UARA : OFRER BE ERP RE A EHE REDE EC Se EHE 
BD ORK TEE A if. LL X Pc pF E E 96 5 Oh TA A A ROEE RR BE 
过 高 等 。 

(2) 临床 表现 :高 全 


a 


i 表现 为 :OD 心电图 异常 与 心律 失常 :高 钾 血 症 时 心率 减 慢 而 
不 规则 ,可 出 现 室 性 期 前 ziz) ,甚至 心 搏 停止 。 心 电 图 可 出 现 高 符 的 T 波 、P 波 消失 
或 QRS 波 群 增 宽 、 Wiz .心电图 的 异常 与 否 对 决定 是 否 需要 治疗 有 很 大 帮助 
@@ 神 经 .肌肉 症状 :高 钙 血 症 时 患 儿 精神 萎靡 .嗜睡 .手足 感觉 异常 腿 反 射 减弱 或 消失 ,严重 者 
出 现 弛 绥 性 次 痪 . 尿 注 留 ,甚至 呼吸 麻痹 。 
(3) 高 钾 血 症 的 治 寻 Dorf LP. P 所 有 的 含 钾 补液 及 口服 补 钾 必 须 终 止 Fe f E UE É 
EPAI, UHTA s 也 应 注 当 血 钊 >6~6.5mmol/L 十 ,必须 监测 心 电 图 以 评估 心 
律 失常 情况 。 高 有 两 个 基本 目标 :四 防止 致死 性 心律 失常 ;@ 去 除 体内 过 多 的 钾 : 为 
了 减少 心律 失常 而 采取 的 降低 血 钾 的 措施 往往 是 快速 有 效 的 ,但 是 并 不 能 去 除 体内 过 多 的 钾 : 
b 速 降 低 高 钾 引 起 的 心律 失常 风险 的 措施 包括 :通过 快速 静脉 应 用 5% WERE EL 3~Smlkg ,或 

葡萄 糖 加 胰岛 素 (0.5~1g WANE kg, 每 3~4g 葡萄 糖 加 1 单位 胰岛 素 )， pisei. 胞 内 .使 血 
清 钾 降低 ;B; 肾上腺 素 受 体 激动 剂 ,如 沙 T HERE Csalbutamol)Sp.g/kg, £& 15 分 钟 静脉 应 用 或 以 
2.5-5mg 禾 化 吸入 常 能 有 效 降低 血 钾 , 并 能 持续 2-4 小 时 ;以 1096 Tea 0.5ml/kg 在 数 分 
钟 内 缓慢 静脉 应 用 ,使 心肌 细胞 膜 稳定 ,可 对 抗 高 钾 的 心脏 毒性 作用 ,但 同时 必须 监测 心电图 : 


高 鲜血 证 的 治疗 
IMER >6.5mmoL/L 
(治疗 方法 于 血 钊 水平 
及 临床 症状 的 严重 性 ) 


祝 止 高 钟 食物 和 饮料 
hey 


* 10% PIT ESI 10-25mg/kg ,静脉 注射 2~5 分 钟 


Sw. 。10% 简 萄 糖 酸 钙 注 射 液 50- 100 mg/kg IKEI 2-5 分 名 


。 碳酸 氨 钠 注射 液 1~ malike 静脉 注射 5~10 分 钟 
)25U/kg 加 入 葡萄 精 lg/kg， 脉 滴 注 2 小 时 
. v J ud 吸入 剂 (用 2 E KEI 


= 
x 
T 
- 


c ASIE L- 2gkg. nr Mise rl lotta 
-—[ 。 利尿 药 
R 一 KIEK 1~2mg/kg， i. 
RUER imgkg, 口 服 (最 大 剂量 200mg) 
e 透析 或 连续 血液 净化 (CBP) | 


i| 


ra 


4-1 高 钾 血 症 的 治疗 


Mr 
dur 
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上 述 方法 都 只 是 短暂 的 措施 ,体内 总 钾 并 未 显著 减少 。 


用 离子 交换 树脂 (如 聚 磺 葵 乙烯 ) 血液 或 腹 


较 明 显 。 此 外 ,对 于 假 性 醛固酮 增多 症 ,应 用 氢气 哮 嗪 常 
(=) RRF EREL 


正常 儿童 血 pH 与 成 人 一 样 , 均 为 7.4, 但 


的 水 平 取决 于 两 
肾脏 和 肺 直接 作用 于 缓冲 机 制 , 使 其 非常 有 效 地 发 挥 作 


括 两 个 方面 , 即 


白 , 有 机 磷 及 无 机 磷 , 血 浆 蛋 
酸 、 碳 酸 氢 盐 及 非 碳酸 氢 盐 系 
酸 碱 平衡 是 指正 常 体液 保持 一 定 的 [ H' ] 浓 


其 范围 稍 宽 , 即 7.35~7.45。 人 体 调节 pH 在 较 稳 定 
个 机 制 :@ 理 化 或 缓冲 机 制 :作为 保护 过 多 的 酸 或 碱 丢失 ;@ 生 理 机 制 ; 主要 为 


将 过 多 的 钾 从 体内 清除 的 措施 包括 : 采 


ES DT ,或 连续 血液 净化 (CBP) 等 ,这 些 措 施 效果 常 


有 效 。 


碳酸 、 碳 酸 氢 盐 系 统 和 非 碳酸 所 


Uk I 


j。 血 液 及 其 他 体液 的 缓冲 系统 主要 包 
在 血液 非 碳酸 氢 盐 系统 主要 为 血红 蛋 


白 占 较 少 部 分 。 在 间 质 液 几 乎 无 非 碳酸 所 盐 系统 。 在 细胞 内 液 , 碳 
统 均 起 作用 ,后 者 主要 由 有 机 磷 蛋 白 及 其 他 成 分 组 成 。 
度 。 pd n CAMAS i WP: 


质 ,必须 通过 体内 缓冲 系统 以 及 肺 、 肾 的 调节 作用 使 体液 pH 维持 在 7.40 (7.35—7.45). 以 保证 机 


平衡 亲 乱 后 ,机 体 可 通过 肺 、 


称 为 代 偿 性 代谢 


和 H5CO, 两 者 含 


性 (或 呼吸 性 ) 酸 中 毒 (或 碱 中 


pH 低 于 或 高 于 正常 范 上 


L, RR DUE 


, 则 称 为 失 代 偿 性 代谢 性 (或 呼吸 性 ) 酸 中 毒 (或 碱 中 毒 )。 


体 的 正常 代谢 和 生理 功能 。 细 胞 外 液 的 pH 主要 取决 于 血液 中 最 重要 的 一 对 组 tne „EJ HCO; 
量 的 比值 。 正 常 HCO; 和 HsC0; 比值 保持 在 20/1. 
发 生 改 变 或 体内 代 偿 功能 不 全 时 ,体液 pH 即 发 生 改 变 
平衡 亲 乱 。 肺 通过 排出 或 保留 CO, 来 调节 VEA Edge 肾 负 责 排 酸 保 钠 。 
绞 肾 快 ,但 两 者 的 功能 均 有 一 定 的 限度 。 肺 呼吸 功能 
H;CO, 的 量 增加 或 减少 所 致 的 酸 碱 平 衡 紊 天 
浆 中 H,CO, 的 量 增加 或 减少 而 引起 的 酸 碱 平衡 紊乱 , 则 称 为 代谢 性 酸 中 毒 或 碱 中 毒 。 
芭 调 节 使 HCOYVH:CO; 的 比值 维持 在 20/1 , HI pH 维持 在 
毒 ); 如 果 HCO;/H,CO, 的 比值 不 能 维持 在 20/1 , HI 


当 某 种 因素 促使 两 者 比值 
,超出 7.35~7.45 的 正常 范围 ,出 现 酸 碱 
肺 的 调节 作 
时, 使 CO, 排出 过 少 或 过 多 ,使 血浆 中 
ATEM "nme 
i 现 酸 碱 


常见 的 酸 碱 失 


衡 为 单纯 性 (呼吸 性 酸 中 毒 .呼吸 性 碱 中 毒 ,代谢 性 酸 中 毒 .代谢 性 碱 中 毒 }; 有 时 亦 出 现 混合 性 。 


1. 代谢 性 酸 中 毒 ” 所 有 代谢 性 酸 中 毒 都 有 下 列 两 种 可 
包 细 胞 外 液 碳酸 氧 盐 丢 失 。 前 者 常见 有 病症 酸 中 毒 , 肾 误 时 磷酸 硫酸 及 组 织 低 氧 时 产生 的 乳 
于 碳酸 氢 盐 从 凤 脏 或 小 肠 液 丢失 , 常 发 生 于 腹泻 .小肠 瘘管 的 引流 等 。 腹 


fes 


酸 增多 。 后 者 是 


海 大 便 常 呈 酸性 ,这 是 由 于 小 肠 液 
和 ,使 最 终 大 便 仍 以 酸性 为 主 。 在 
要 的 缓冲 成 分 是 碳酸 氢 盐 ,也 可 通过 呼吸 代 偿 使 PaC0， 
pH 的 下 降 ( 部 分 代 偿 ), 完 全 代 偿 取决 于 
,再 通过 呼吸 的 重新 调节 ,最 终 才 能 使 血 酸 碱 平衡 


酸 中 毒 
少 能 使 血液 pH 


达到 正常 
代谢 性 本 


m 


一 般 主张 当 


肾脏 酸化 尿 液 ,使 血 碳 f LETRA SUE E 


能 之 一 :中 细胞 外 液 酸 的 产生 过 多 ; 


完全 达到 正常 。 呼 吸 代 偿 只 是 改善 


: 毒 的 治疗 :加 积极 治疗 缺 气 ` 组 织 低 灌注 . 腹 演 等 
酸 钠 等 碱 性 药物 增加 碱 储备 ,中 和 [ H* l 
血气 分 析 的 pH<7.30 时 用 碱 性 药物 。 所 需 


负 值 x0.3 x 体重 (kg), 因 5% 碳酸 氧 钠 1ml=0.6mmol, 故 所 


体重 (kg), 一 般 


各 碳酸 氨 钠 稀释 成 1.4% 的 溶液 输入 ; 先 给 


纠正 酸 中 毒 后 钾 离 子 进 入 细胞 内 ,使 血清 钾 降 低 ,游离 钙 


2， 阴 离子 间隙 ”在 诊 


原 是 主要 测 得 阴 


离子 和 碳酸 氧 根 。 


HA F 


Na'- (CI--HCO;), iE 2$ E79. 12mmol/L (六 


由 于 阴 离 了 


: 肠 道 经 细菌 发 酵 作用 ,产生 有 机 酸 
乱 患 者 ,由 于 短期 内 大 景 肠 液 产生 ,大 便 呈 碱 性 。 


湖 断 单纯 性 或 混合 性 酸 中 毒 时 ,阴离子 间隙 常 有 很 大 的 帮助 
离子 与 阴离子 的 差 值 。 测 得 的 阻 离子 为 钠 离 子 和 钾 岗 子 ,可 测 得 的 阴离子 为 毛 
因 钾 离子 浓度 相对 较 低 ,在 计算 阴离子 间 陈 时 常 包 略 不 计 。 


六 人 鼻 身 \ 令 酸根 和 其 他 常规 不 测定 的 阴离子 的 存在 ,正常 阴 启 


> 酸 ,后 者 与 碱 1 PER 液 中 
代谢 性 
降低 ,但 通过 呼吸 代 偿 很 


原 发 疾病 ;@) 采 用 碳酸 氧 钠 或 


补充 的 碱 性 溶液 mmol 数 = 剩余 碱 (BE) 
[i 5% 碳酸 氨 钠 量 (ml)=(-BE)x0.5 x 
予 计算 量 的 1/2, 复 查 血气 后 调整 剂量 . 

也 减少 , 故 应 注意 补 钾 EIS 


人 阴离子 间 


范围 :8~16mmol/L) 


S 于 问 院 为 


(12 * 4)mmol/L.. AG 的 
均 有 AG 增高 。AG 增 
谢 性 酸 中 毒 不 伴 有 常规 不 测定 的 阴离子 
性 代谢 性 酸 中 毒 , 碳 的 降低 被 气 离 子 所 车 
算 阴 离子 间隙 可 发 现 常 规 不 测定 的 阴 LER 

当代 谢 "ER pd ph Br ERA PE 


Ili 3 SC P en s ft DH E T DARE 


肾 误 竟 时 血 磷 . 血 硫 等 有 机 阴离子 的 增加 ;糖尿 病 患者 的 酮 症 本 
粮 韭 柄 症 性 氏 迷 ,未 定名 的 有 机 酸 血 症 ` 氨 代谢 障碍 等 


加 也 见于 大 量 青 霉 素 应 用 后 o 
BA ii - E BR BERZE I IRE EED 


离子 的 异常 


根 水 平 降低 时 , 氢 离 子 作 为 伴随 钠 离 子 在 肾 小 管 重 


可 见于 肾病 综合 征 , 此 时 血清 白 蛋 白 降低 ,而 白 蛋 白 在 
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增加 几乎 总 是 由 于 代谢 性 酸 中 毒 所 致 。 但 是 ,7 是 所 有 有 的 代谢 性 酸 中 毒 
见于 代谢 性 酸 中 毒 伴 有 常规 不 测定 的 阴 离 FLR 
子 增高 时 AG 不 增高 ， — 代谢 性 酸 中 毒 。 


、 柄 体 等 增加 。 代 
EAA 
代 , 而 后 者 可 通过 血清 电解 质 的 测量 获得 . 计 


的 主要 阴 离 


酸 中 毒 、 高 血 
Wi. BAB T TRE RAS 


3] f 3 33 F DR R 


pH 74 WRIST DES T a]p penis 3 D 83 FERRIER pae ERI VE 4-7 - 


3k 4-7 ”阴离子 间隙 增加 及 正常 阴离子 间 隐 代谢 性 酸 中 毒 的 原因 


AT i. TAS AG»16mmol/L) 


A pne 
ILR 


[ia à un =8~ rad 


MINEA 


3. 代谢 性 碱 中 毒 ”代谢 性 碱 中 毒 的 诛 发 因素 是 
因 有 :过 度 的 氨 离 子 丢 失 , 如 哎 pins Ried 子 和 氯 离 FER RRT 为 先天 
绝 门 狭窄;@ 摄 入 或 输入 过 多 的 碳酸 氨 盐 ;号 由 于 血 钾 降低 , 肯 
固 酮 增多 症 . 库 欣 综合 征 等 ;@ 呼 吸 性 酸 中 毒 时 ,肾脏 代 偿 | dn MIKER ZUR 


TEREJ 
I. UA 
重 吸 收 , 使 酸 中 毒 得 到 代 偿 ， Wu e 


力 高 ,导致 代谢 性 碱 中 毒 ;@ 细 胞 外 液 减 少 及 近 端 肾 小 管 HCO; 的 重 吸收 增加 。 


是 细胞 外 液 强 碱 或 碳酸 氢 盐 的 增加 。 主 要 原 


盐 的 重 吸收 增 


PaCO, 能 迅速 恢复 正常 ,而 血浆 HCO; 含量 


代谢 性 碱 中 毒 时 为 减少 血 pH ue 会 出 现 一 定 程度 的 呼吸 抑制 ,以 PaCO; 略 升 高 作为 


代 偿 , 但 这 种 代 偿 
HCO; 使 血 pH fig 
旺 时 ,除非 给 予 纠正 ,否则 碱 中 毒 常 较 难 治疗 。 


Ex 


代谢 性 碱 中 毒 无 特征 性 临床 表现 。 轻 度 代谢 性 碱 中 毒 可 无 
制 , 精 神 软 。 当 因 和 碱 中 毒 到 游离 钙 降低 时 ,可 引起 抽 搞 ;有 低 血 钾 时 ， 
血气 分 析 见 血浆 pH 增高 ,PaCO, 和 HCO; 增高 ,常见 低 气 和 低 钾 。 左 型 的 病例 尿 旺 碱 性 、 


重 低 饰 时 尿 液 pH 也 可 很 低 。 
代谢 性 碱 中 毒 的 治疗 包括 :去 除 病因 ;@ 停 


滴 注 生理 盐水 ;图 重症 者 给 予 氯 化 铵 静脉 滴 注 ;@ 碱 中 毒 时 ,如 同时 存在 低 钠 、 低 名 和 低 员 
同时 纠正 这 些 离子 的 勾 乱 。 
4. 呼吸 性 酸 中 毒 ， 是 原 发 于 呼吸 系统 紊乱 ,引起 肺泡 PCO 增加 所 致 。 临 床上 许多 情况 可 


常 阻 得 其 纠正 , 故 必须 在 纠正 碱 中 毒 时 局 


时 常见 有 碱 性 尿 (pH 可 达 


偿 很 有 限 ,因为 呼吸 抑制 时 可 出 现 低 氧 症 状 , 后 者 又 能 刺激 呼吸 : 通过 骨 脏 排出 


; 8.5-9.0); 当 临 床上 同时 存在 低 血 钾 和 低 血 容 


骨 显 症状 ,重症 者 表现 为 呼吸 抑 
可 出 现 相 应 的 临床 症状 。 
H fr 


RF 


E EOE (fig A 8] s Dik 
1 证 ， 


:用 碱 性 药物 ,纠正 水 、 


导致 血 二 氧化 碳 分 压 增加 ,包括 呼吸 系统 本 身 的 疾病 ,如 肺炎 Diti C Do .呼吸 道 阻塞 (如 异物 , ih 


Bi y OVE .羊水 堵塞 , 哈 头 痉挛 水 肿 ) 支 气 


ZEXCONIDE UNDE SUE NO 


综 RA 等 ; 


F 


胸部 疾病 所 敏 呼吸 受 限 , 如 气胸 .胸腔 积 液 .创伤 和 手术 等 ;神经 - WUDA, EEA RAE 


€, 30 


感染 性 多 发 性 神经 根 炎 EPIIT 1698. PIRA RIRIA ASIE ITE US . 麻 酬 药 中 毒 以 及 人 上 工 呼 
吸 机 使 用 不 当 、 吸 入 CO, 过 多 等 。 呼 吸 性 酸 中 毒 时 通过 肾脏 代 偿 使 血 碳酸 氨 盐 增加 ,同时 伴 有 肾 
脏 因 酸 化 尿 液 、 握 分 泌 增 加 (CI 与 NH; 交换 ) 而 致 的 血 氯 降 低 。 在 1 PaCO:<60mmHsg 时 , 常 可 通 
过 代 偿 使 pH 维持 正常 。 呼 吸 性 酸 中 毒 时 常 伴 有 低 氧 血 症 及 呼吸 困难 。 高 碳酸 血 症 可 引起 血管 
扩张 , 颅 内 血 流 增加 , 致 头痛 及 颅 内 压 增高 ,严重 高 碳酸 血 症 可 出 现 中 枢 抑 制 , 血 pH 降低 
乎 吸 性 酸 中 毒 治 疗 主要 应 针对 原 发 病 ,必要 时 应 用 人 工 辅助 通气 。 

5. 呼吸 性 碱 中 毒 ， 呼 吸 性 碱 中 毒 是 由 于 肺泡 通气 过 度 增加 致 血 二 氧化 碳 分 压 降 低 ， 其 床 
发 病因 可 为 心理 因素 所 致 的 呼吸 过 度 ,机 械 通气 时 每 分 通气 量 太 大 ,也 可 见于 水 杨 酸 中 毒 所 殖 
的 呼吸 中 枢 过 度 刺激 、 对 CO, 的 敏感 性 太 高 所 致 的 呼吸 增加 。 低 氧 .贫血 、CO 中 毒 时 呼吸 加 快 ， 
也 可 使 PaCO, 降低 出 现 碱 中 毒 。 

竹 吸 性 碱 中 毒 临床 主要 出 现 原 发 疾病 所 致 的 相应 症状 及 体征 。 急 性 低 碳 酸 血 症 可 使 神经 
肌肉 兴奋 性 增加 和 因 低 钙 所 致 的 肢体 感觉 异常 。 血 气 分 析 见 pH 增加 、PaCo, 降低 . 血 HCO; 浓 
度 降低 、 尿 液 常 呈 碱 性 。 
插 吸 性 碱 中 毒 的 治疗 主要 针对 原 发 病 。 

6. 混合 性 酸 碱 平衡 紊乱 “” 当 有 两 种 或 两 种 以 上 的 酸 碱 紊乱 分 别 同时 作用 于 由 


n 


FE 吸 或 代谢 系 


统称 为 混合 性 酸 碱 平衡 紊乱 。 当 代 偿 能 力 在 预计 范围 之 外 时 ,就 应 考虑 存在 混合 性 酸 碱 乎 衔 亲 
乱 。 例 如 糖尿 病 酮 症 酸 中 毒 患 者 同时 存在 肺 气 肿 ,呼吸 窘迫 综合 征 (RDS) 患者 有 站 ER prag 


与 代谢 性 酸 中 毒 同时 存在 时 。 呼 吸 系统 本 身 的 疾病 阻碍 了 通过 降低 PaC0, fV EEBUTU ,结果 使 
pH 下 降 显著 。 当 慢性 呼吸 性 酸 中 毒 伴 有 充血 性 心力 衰竭 时 ,如 过 度 使 用 利尿 剂 可 出 现代 谢 性 
磊 中 毒 , 此 时 血浆 HCO; 水 平和 pH 将 高 于 单纯 的 慢性 呼吸 性 酸 中 毒 。 肝 衰竭 时 可 出 现代 谢 性 
酸 中 毒 与 呼吸 性 碱 中 毒 ,此 时 pH 可 能 变化 不 大 ,但 血浆 HCO; 和 PaCO, 显著 降低 。 
混合 性 酸 碱 平 衡 率 乱 的 治疗 包括 :中 积极 治疗 原 发 病 ,保持 呼吸 道 通畅 ,必要 时 给 予 人 工 畏 
助 通气 ,使 pH 正常 。@@ 对 高 阴离子 间隙 (AG) 性 代谢 性 酸 中 毒 , 以 纠正 缺 氧 、 * 和 改善 循 
环 为 主 ;经 机 械 通 气 改善 肺 氧 合 功能 后 ,代谢 性 酸 中毒 亦 可 减轻 或 纠正 , 仅 少数 患者 需 补 碱 性 药 
物 ; 碱 性 药物 应 在 保证 通气 的 前 提 下 使 用 。pH 明显 低下 时 应 立即 用 碱 性 药物 。 
7. 临床 酸 碱 平衡 状态 的 评估 ”临床 上 酸 碱 平衡 状态 常 通过 血 pH. PaCo, 及 HCO; 三 项 指 
标 来 评估 。pH 与 PaCO, 可 直接 测定 ,HCO0; 虽 能 直接 测定 ,但 常常 用 血清 AEUR ue Lid nk 
算 图 估计 应 该 指出 的 是 ,一 般 血气 分 析 仪 只 含 测定 pH, PaCo, 和 PaO, 三 项 指标 的 电极 ， HCO; 
是 按 Henderson-Hasselbalch 7; £t $319. PaCO,,HCO; 的 变化 与 PH 的 关系 可 从 表 4-8 分析 .判断 、 


表 4-8 ” 酸 碱 紊乱 的 分 析 方法 


动脉 血气 测定 
酸 中 毒 (pH<7.40) 碱 中 毒 (pH>7.40) 
1[HCO;] 1 Paco, 1 [HCO; ] | Paco, 
代谢 性 酸 中 毒 呼吸 性 酸 中 毒 A 谢 性 碱 中 毒 WE VEME dg 
4 PaCO, 代 偿 1 [ HCO ] 代 偿 1 PaCo, 代 偿 | E HCO; ] 代 偿 
肾脏 代 偿 呼吸 代 偿 WEE RR 


呼吸 代 偿 


临床 举例 :中 要 呼吸 抑 ”临床 举例 :呕吐 引起 HB 、 临床 举例 :HH 于 精神 因 
制 ;神经 肌肉 疾病 ; 肺 实 ”CT 丢失 ;外 源 性 HCO;” 素 或 药物 (如 水 声 酚 ) 中 


病 等 最 人 或 输入 过 多 等 a PIT SC SP UR n a 


中 毒 等 
代 偿 效果 :每 上 PaCO, 代 偿 效果 :每 1LHCO] 代 偿 效果 :每 1 Paco, 代 偿 效果 :条 ， HCO] 
1.2mmHg 可 代 偿 lmmoly — 3.5mmol/L. 可 代 偿 JOmmHg 0.7mmHg 可 代 偿 inamnoy — $rmmol/L, oj (EEE 1Ommt lg 
LIL HCO; ] | 的 PaCO, T 的 [ HCO; ] 1 的 PatO, ; 


判断 单 


时 ,首先 应 确定 是 酸 中 毒 还 古 碱 9 


FOSTER 


d FE 
[3 itj 45) APT A V SPEED UEO . KUR 65K 231 
TCR RUE FC LE 


纯 的 酸 碱 平衡 紊乱 并 不 困难 .pH 的 变化 取决 于 PaCO, 与 HCO; 的 比值 变化 : 在 临床 判断 


次 是 引起 的 原 发 因 攻 谢 性 还 是 呼吸 性 ;第 三 ,如 是 
申 毒 .其 阴离子 间隙 是 高 还 是 低 ;第 四 ,分 析 呼 吸 或 代谢 代 偿 是 了 


蕊 中 非 电 解 质 溶液 常用 5% 或 10% 葡萄 糖 液 ， 
夜 。 电 解 质 深 液 包括 所 化 钠 . 氨 化 钾 、 乳 酸 钠 、 
守 , 以 及 它们 的 不 同 配制 液 ( 表 4-9)。 


液体 包括 非 电解 质 溶液 和 电解 质 溶液 。 


表 4-9 ”常用 溶液 成 分 


溶液 每 100ml RRR ss k der HCO; sk Nay TER ERRIAN 
或 液 量 乳酸 根 ”Cl 于 血浆 的 张力 
m3 142 5 103 24 3:2 300mOsn/L 
D0.9% zs fH 0.9g 154 154 1:1 等 张 
D5% 或 10% Mji Sg 或 10g 
D5% VERE e 5g 595 595 3.5 3K 
了 1.4% fif 内 1.4g 167 167 等 张 
511.2% 乳酸 人 112g 1000 1000 65K 
61.87% 乳酸 各 1.87g 167 167 等 张 
D10% ta feti 10g 1342 1342 8.9 3K 
80.9% S (E frt 0.9g NHi167 167 等 张 
1 : 1 TNI 50ml, ®50ml 77 77 1/2 张 
1:2 含 钠 液 D35ml., D65ml 54 54 1/3 张 
1:4 含 钠 液 D20ml, D80ml 30 30 1/5 3K 
2:1 等 张 含 钠 液 (D65ml, CD 158 100 58 3:2 等 张 
(935m 
2:3: 17:8 D33ml, D50ml, 79 51 28 812 1/2 张 
四 或 @17ml 
4:3:2 (üt D45ml, D33ml, 106 69 37 3:2 2/3 3K 


OROM 


ORS 是 世界 卫生 组 织 推荐 用 以 治疗 急 


效果 ,对 


L. KB 


| 


15g.) 


K 


Wu 


PEIFIISE 


THORS (EHI T Eb fep 


| 


发 展 中 国家 尤其 适用 。 其 理论 基础 是 基于 小 肠 的 Na*- 和 葡萄糖 偶 联 转运 吸收 机 制 , 即 / 
细胞 出 状 缘 的 膜 上 存在 着 Na jd af 


BA TOmmol/L., MAH 75mmoVL... 8T JI] NaCl 2.6. Ff R2 £j 2.9: 


7 


RIK ,此 载体 上 有 Na'- WASHED h 
t Rd] SA ce PAA er er BU ias Pe LOT ta ERA AK A 

有 多 种 ORS 配方 WHO 2002 年 推荐 的 低 渗 透 压 口服 补 盐 液 配方 与 传统 的 配 H4 
下 为 安全 该 配方 中 各 种 电解 质 浓度 为 :Nar7SmmoyLK 20mmol/L., Cl 65mmol/ 
A (EH 1.5g. W Ad E 
IK ŽI) 1000ml 配 成 ”总 渗透 压 为 245mOsoyl，ORS — His JH] d E erp REWUK JG; di 
只 体 用 法 是 : 轻 度 脱水 SOmU/kg .中 度 脱 水 100ml/kg, E 4 BA JH S IEEE b FE at E 
kl FU tft. 一般 每 次 大 便 后 给 lOml/ke 4B JLI EIS go ox SIRE .腹心 者 不 还 
支 损失 量 和 生理 寡 要 量 时 ,ORS tus GE 


x 
M 


第 四 章 ”儿科 疾病 


诊治 原则 


四 .液体 疗法 


液体 疗法 是 儿科 临床 医学 的 重要 组 成 部 分 ,其 目的 是 维持 或 恢复 正常 的 体液 容 直 和 成 分 ， 


以 保证 正常 的 生理 功 和 


每 一 部 分 都 可 独立 地 进行 计算 和 补充 。 例 如 ,对 于 空腹 将 接受 外 和 
生理 需要 量 和 相应 的 电解 质 ;而 对 于 腹泻 患者 则 需 补充 生理 需要 重 
由 于 体液 失衡 的 原因 和 性 质 
及 患 儿 的 个 体 差异 ,分 析 三 


二 。 液 体 疗法 包括 了 补充 生理 需要 量 .累积 损失 量 及 继续 和 斑 失 由 上述 
手术 的 儿童 ,可 能 只 震 补 充 
积 损失 量 和 继续 五 失 尼 。 
E 常 复杂 ,在 制订 补液 方案 时 必须 全 面 掌 握 病史 、 体 检 和 和 实 
分 液体 的 不 同 需求 ,制订 合理 .正确 的 输液 量 ,速度 .成 分 及 顺序 。 


x 
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如 基本 合适 ,机 体 就 能 


分 调整 ,以 恢复 体液 的 正常 平衡 ;但 如 上 述 脏 器 存在 功能 不 多, 则 应 较 


严格 地 选择 液体 成 分 ,根据 其 病理 生理 特点 选择 补液 量 及 速度 ,并 根据 病情 变化 进行 调 疼 . 


可 通过 碳水 化 合 物 Ji 


(一 ) 补充 生理 需要 是 
生理 需要 量 涉及 热量 .水 和 电解 质 。 维 持 液 量 和 电解 质 直 接 与 代谢 率 相关 ,代谢 率 的 变化 


肪 和 蛋白质 氧化 影响 内 生 水 的 产生 。 肾 脏 的 溶质 排出 可 影响 水 的 排出 。 


由 于 25% 的 水 是 通过 不 显 性 失 水 丢失 的 ,热量 的 产生 必然 会 影响 到 水 的 丢失 , 故 正 常生 理 震 要 


量 的 估计 可 按 热 


需求 计算 ,一般 按 每 代谢 100kcal 热量 需 100~150ml 水 ;年 龄 越 小 ,条 水 相对 


越 多 , 故 也 可 按 简 易 计算 表 计 算 ( 表 4-10)。 


表 4-10 ”生理 需要 量 4 种 计算 方法 


体 表 面积 法 
500ml/ [ BSA (m°yd ] 
00/50/20 法 
AE (kg) 
0-10 

1-20 

220 

ADI 法 
体重 (kg) 
0-10 

1-20 

>20 


400-600ml/ ( m d} 


100ml/ (kg* d) 
100ml+ 超过 10kg 体重 数 x 50ml (kg'd) 
1500ml+ 超过 20kg 体重 数 x 20ml/(kg'd) 


液体 量 

4ml/(kg'h) 

40ml/h-- 超过 10kg 体重 数 x 2ml/h 
60ml/h+ 超过 20kg 体重 数 x 1ml/h 


不 显 性 失 水 + 测量 损失 法 


PR Onhe 其 他 测 得 的 损失 生 (ml) 


生理 需要 量 取 决 
dil xe 
3t C , Amm s fpe fo 
TIC He UL, ok 

BARAT sj pa 
的 消耗 量 约 2~3mmol/ 
1/5-1/4 s f Brit, [ri] 
E dH hU RUE E 


C) 补充 累积 损失 量 


: 尿 量 .大便 丢失 及 不 显 性 失 水 。 大 便 丢 失常 可 名 略 不 计 , 不 显 性 失 水 约 


4 1/3 ,在 发 热 时 增加 (体温 每 增加 1°C ,不 显 性 失 水 增加 1296), 肺 不 显 性 失 水 在 过 度 


: 毒 时 增加 ,在 有 湿 化 功能 的 人 工 呼吸 机 应 用 时 肺 不 显 性 失 水 降低 .在 极 
可 多 达 每 天 100ml/kg 以 上 。 
每 日 出 汗 .正常 大 小 便 .生理 消耗 的 电解 质 等 ,变化 很 大 。 平 均 钾 . 钠 SC 
00kcal。 生 理 需要 量 应 尽 可 能 口服 补充 ,不 能 口服 或 不 足 者 可 以 静脉 滴 注 
给 予 生 理 需要 量 的 钾 。 发 热 .呼吸 加 快 的 患 儿 应 适当 增加 进 液 量 ;营养 不 
1 质 的 补充 ;必要 时 用 部 分 或 全 静脉 营养 。 


根据 脱水 程度 及 1 


E 质 补充 , 即 轻 度 脱 水 约 30~50ml/kg (体重 ;中 度 为 50~100ml/kg; 重度 为 


100~120mlkg。 通 常 对 低 渗 性 脱水 补 2/3 张 含 钠 液 ;等 渗 性 脱水 补 1/2 张 含 钠 液 


b 


四 章 ”儿科 疾病 诊治 原则 


性 脱水 


dh 1/5-1/3 dn 如 临床 上 判断 脱水 性 质 有 困难 ,可 先 按 等 渗 性 脱水 处 理 。 补 液 的 速度 取 
决 于 脱水 程度 ,原则 上 应 先 快 后 慢 。 对 伴 有 循环 不 良和 休克 的 重度 脱水 患 儿 ,开始 应 快速 输入 


^ed A A 
等 张 含 钠 


质 异 常 的 纠正 见 本 节 相 关内 容 。 对 了 
<10mmol/L), 也 可 在 数 天 内 纠正 。 有 了 时 霜 
水 肿 


分 


用 张力 较 高 


(三 ) 补充 继 


在 开始 补充 累 : 积 损失 此 后 腹泻 呕吐、 Bd Did uicit E, VA Sic Heic ep E 


qid ( AIRE 2 : 1 等 张 液 ), 按 20ml/kg 于 30 分 钟 至 1 小 时 输入 。 甚 余 累 积 损失 量 
E 8~12 小 时 内 完成 。 在 循环 改善 ,出现 排尿 后 应 及 时 补 钾 。 酸 碱 平衡 紊乱 及 其 他 电解 
参 性 脱水 , 需 缓 慢 纠 正 
高 ,甚至 等 张 液体 以 防 血 钠 迅 速 下 降 出 现 脑 


5 钠 血 症 (每 24 小 时 血 钠 下 降 


ER. 


MERTA 4 CERRO REAK o MEER IARI TA eso E 对 此 必须 


进行 评估 ,根据 实际 损失 量 用 类 似 的 溶 滴 


夜 补充 。 各 种 体液 丢失 的 性 质 见 表 4-11。 
表 4-11 各 种 体液 损失 成 分 表 


体液 Na’ (mmol/L) K* (mmol/L) 

ER E 20-80 2520 ——— 
胰 液 120~140 5-15 

小 肠 液 100~140 5-15 

胆汁 液 120~140 5~15 

回肠 造 瘘 口 损失 液 45~135 5-15 

腹泻 液 10~90 10~80 
正常 出 汗 10~30 3~10 

5 140 5 


CF(mmo/L) ÆA (g/dl) 
000280 Sooo 
90-120 = 
90~130 = 
50-120 — 
20-115 e 
10-110 = 
10-25 E 
110 3-5 


( 杜 立 中 ) 


第 一 节 ”儿童 营养 基础 


、 营 养 


素 与 腾 食 营养 索 参 考 所 人 基 


IT. 食物 中 经 过 消化 、 
BBEA ht (dietary 
EL Et 


v 


" 营养 


reference intakes, ie pena 4 项 Pus DE 均 需 要 量 i average requirement, EAR): 是 革 
一 特定 性 别 ,年龄 及 生理 状况 群体 中 对 某 营 养 素 需要 量 的 平均 值 , 摄 入 最 达到 EAR 水 平时 可 以 
满足 群体 中 50% 个 体 的 需要 ;对 个 体 可 以 满足 自身 50% 需要 ,缺乏 的 可 能 性 为 50%. 加 推荐 摄 
Aiit (recommended nutrient intake, RNI): 可 以 满足 荣 一 特定 性 别 .年 龄 及 生理 状况 群体 中 绝 大 多 
2t (9796-9890) 个 体 的 需要 ;@@ 适 宜 摄 和 人 量 (adequate intake, AT): 是 通过 观察 或 实验 获得 的 健康 
人 和 群 某 种 营养 素 的 摄 和 人 量 ,可 能 高 于 


RNI, 不 如 RNI 精确 ;多 可 耐 受 最 高 


zi AHE tolerable upper 


intake level, UL): Æ 


发 生 毒 副 作用 的 危险 性 增加 。 


平均 每 日 可 以 摄 人 该 营养 素 的 最 高 量 。 当 摄 入 量 超过 UL 而 进一步 增加 时 . 


营养 素 分 为 能 量 . 宏 量 营养 素 ( 包 括 蛋 白质 、 脂 类 .碳水 化 合 物 ). 微 量 营养 素 (包括 矿物 质 和 


维生素 ) 其 他 膳食 成 分 (包括 腾 食 


纤维 水 )。 


儿童 由 于 生长 发 育 快 ,对 营养 需求 高 ,而 自身 消化 吸收 功能 尚 不 完善 ,正确 的 腾 食 行为 有 待 


建立 ,处 理 好 这 些 矛 盾 对 儿童 健康 成 长 十 分 重要 。 


(一 ) 儿童 能 量 代 谢 


人 体能 量 代谢 的 最 佳 状态 是 达到 
康 不 利 。 儿童 总 能 量 消耗 包括 基础 代谢 率 .食物 的 热力 作用 生长 ,活动 和 排泄 5 个 方面 。 能 量 


单位 是 千 卡 (kcal), 或 以 千 


增 


C184.10kJ/kg*d) ],12 27 


2. 食物 热力 作用 (t 


首长 逐渐 减少 . 如 婴儿 的 


thermic effect 


BMR 的 能 让 消耗 ,主要 用 于 体内 营 


X 
utl) 7%~8% , FA JL ESI 


Dn 


-焦耳 (kJ) 为 单位 ,1kcal=4.184kJ ,或 1kJ=0.239kcal- 
1. 基础 代谢 率 (basal metabolic rate, BMR) 小 儿 基 础 代谢 的 能 量 需 要 量 UBER, A es , tite 
BMR 247] 55kcal/(kg*d)[ 230.12kJ/(kg*d) ],7 Zl] BMR X 44kcal kg" d) 
时 每 日 约 震 30kcal/Ckg*d)[ 125.52kJ/(kg* d) ], ATTI 25-30kcal/Ckg d) 
(104.6-125.52kJ / (kg*d) ]- 


能 量 消耗 与 能 量 摄 入 的 平衡 ,能 量 缺 乏 和 过 剩 都 对 身体 健 


of feeding,TEF) 是 指 由 于 进餐 后 几 小 时 内 发 生 的 超过 
的 代谢 。 与 食物 成 分 有 关 : 碳 水 化 合 物 的 食物 热力 作 月 


二 产生 能 量 的 6% ,脂肪 为 4% ,蛋白 质 为 30%。 岗 儿 食物 含 蛋白 质 多 ,食物 热力 作用 占 总 能 


泗 食 为 混合 食物 ,其 食物 热力 作用 应 为 5%. 


3. 活动 消耗 (physical activity) 
大 能 量 个 体 波动 较 大 ,并 随 年 龄 增加 而 增加 ，” 当 能 基 摄 入 不 是 时 ,儿童 


活动 类 型 有 关 
首先 表现 为 活动 减少 。 


4. 排泄 消耗 (excret: 


增加 


ifia iri 


à) 正常 情况 


5, 生长 所 需 (growth) 组 织 生长 合 


可 成 正比 , 即 随 年 龄 增长 


和 逐渐 减少 


儿童 活动 所 需 能 量 与 身体 大 小 .活动 强度 ,活动 持续 时 间 、 


下 未 经 消化 吸收 的 食物 的 损失 约 占 总 能 量 的 10% ,腹泻 时 


合成 消耗 能 显 为 儿童 特有 ,生长 所 宫 能 量 与 儿童 生长 的 速 


50 


一 般 基 础 代谢 占 能 量 的 50% ,排泄 
食物 的 TEF 占 796-896 (图 5-1). 
RNI 为 人 群 的 EAR, 
s 


基 酸 模式 与 NEET 


95kcal/(kg*d) 


耗 占 能 量 的 10%, 生 长 和 运动 所 
由 于 人 类 进化 早期 食物 稀缺 ,需要 高 效 贮 存 能 量 , 故 能 显 的 


婴儿 能 量 RNI 为 


能 量 (kcalkg) 


` 苏 氨 酸 、 EA 


E: 


896-1596, 1 
a 


提高 cr 


HARBOR] HH 


是 有 


转 x 


2. 


RW RE 
食物 供给 , 称 为 必需 
j 生 多 种 n-6 型 多 不 饱 条 
亚麻 酸 和 花生 四 烯 酸 , 故 
二 十 碳 五 烯 
防治 心 脑 血 管 疾病 和 生长 发 育 都 有 了 
K . 皮 肤 和 肾 功 能 的 健全 

后 肪 酸 来 源 : 主要 来 源 于 植物 油 , 亚 油 酸 主要 存在 于 植物 油 
母乳 含有 丰富 的 必需 脂肪 本 
百分比 来 表示 脂肪 类 的 AL,6 个 月 以 下 占 婴 儿 总 能 量 的 45%~50% (附录 
所 提供 能 量 的 196-396. 
碳水 化 合 物 ”包括 单 糖 (葡萄 糖 、 双 糖 ) 和 多 糖 ( 主 要 
分 解 ameni a UH. 
糖 或 其 前 体 糖 诛 ， 与 


油 酸 可 衍 
变 成 
不 饱和 
功 外 
网 用 


E d 


物 的 生物 价值 。 


脂 类 ”包括 脂 


KNR, C245 


膳食 中 , 糖 类 所 产 的 


TRES US 


于 绿叶 蔬菜 、 鱼 类 脂 


18 
年 龄 ( 岁 ) 


能 量 分 布 与 年 龄 的 关系 


Ee ne 
白质 主要 功能 是 构成 机 体 组 
岁 内 婴儿 蛋白质 的 推 # 
白质 供给 非常 重要 ,优质 蛋白 


zd 


十 分 重要 。 


idi DASS 


质 应 占 50% 以 上 。 
例如 小 麦 , 米 .玉米 等 赖 氨 酸 含量 低 , EARE 
作 可 使 蛋白 质 与 纤维 素 分 


第 二 供 能 营养 素 。 


制品 的 制 
虽 肪 (甘油 三 酯 ) 和 类 脂 
,有 两 种 脂肪 酸 , 即 n-3 
和 肪 酸 ,可 在 体内 合成 各 种 各 样 和 
上 脂肪酸, 如 花生 四 烯 再 
[if RR 
(EPA) 和 二 十 二 碳 六 燃 酸 (DHA)。 
和 要 作用 。n-3 型 多 不 饱和 脂肪 酸 对 脑 、 视 


型 的 Qa- 亚 


及 坚果 类 ， 


织 和 器 官 的 重要 成 分 ,次 要 功 
为 1.5~3g/(kg'd)。 婴 幼儿 生 ] 
食物 的 合理 搭配 及 力 


Ait CRND 


,是 机 体 的 


能 量 的 55%~65%. 


麻 酸 和 n-6 型 的 亚 油 酸 ， 
4 长 链 和 短 链 脂肪 酸 及 
i£ (srachidonic acid,AA)。 亚 油 酸 在 体内 可 
a- 亚麻 酸 可 衍生 多 种 n-3 型 多 
这 些 必需 


:最 重要 的 必需 脂肪 酸 。 


需 能 量 占 32%~35%%， 


[ 397.48kJ/ (kg*d) ]41 岁 后 以 每 岁 计 算 ( 附 
F 食物 热力 作用 


.生物 利用 率 高 , 称 为 优质 蛋 


量 高 


,利于 


体内 可 由 和 蛋白质 和 脂肪 转变 
脂肪 一 样 用 可 提供 能 量 的 百分比 来 表示 糖 类 区 
糖 类 主要 来 源 于 


ms 


2&6 BL 
HE xE DN 


Lupi 


lí 
构 


.坚果 类 (核桃 花生 
>。 脂肪 类 的 AI: 常 用 


TS 


为 淀粉 ), 为 供 能 的 主要 来 源 : 
变 为 糖 , 故 不 震 储 备 很 


,其 中 9 种 是 必需 氨基 酸 ( 亮 氨 酸 、 异 亮 氨 酸 、 
AA ETO TEE I cU, AERA 


Is 


,而 豆 类 由 
f 

成 脂肪 的 基本 单位 
人 体 不 能 自身 合成 ,必须 由 
本 内 各 种 脂肪 。 亚 


习 质 。 优 质 蛋 白质 


总 能 量 的 


占 

HERE, fri 证 质 
JE 
WR 


RU Red 2p LIES 


) AERE 


ME 


各 种 


EHE RE 2 岁 以 


类 食物 


5b 


Sa 营养 和 营养 障碍 疾病 


为 满足 儿童 生长 发 育 的 需要 ,应 首先 保证 能 量 供给 ,其 次 是 蛋白 质 。 宏 量 营养 素 应 供给 平 


衡 ,比例 适当 ,和 否则 易 发 生 代 谢 紊 乱 。 
(三 ) 微量 营养 素 
1. 矿物 质 


(1) 常量 元 素 : 在 矿物 质 中 ,人 体 含量 大 于 体重 的 0.01% 的 各 种 元 素 称 为 常 五 
重量 的 6% ,两 者 构成 人 体 的 牙齿 、 骨 4 
骼 增加 约 200mg , 非 
zl dE iip 以 下 。 乳 类 是 


钠 、 磷 、. 钾 等 ,其 中 钙 和 磷 接 近 人 体 总 
沉积 高 于 生命 的 任何 时 期 ,2 岁 以 下 每 日 钙 在 骨 
造成 一 定 危害 , 需 特别 注意 钙 的 补充 控 
较 好 来 源 。 


JC , UIS, 

SE JU yy gf 
重要 。 (HSEIAGqp tuf 
i5 [9 fz Foe U.C Bie ps rag 


(2) 微量 元 素 : 在 体内 含量 很 低 ,含量 绝 大 多 数 小 于 人 体重 的 0.01%, 需 通过 食物 摄 入 ,具有 


rn A IREA 
2. 维生素 "EE 


生 素 是 维持 人 体 正 常生 理 功 能 所 必需 的 一 类 有 机 物质 ,在 体内 念 
在 机 体 的 代谢 所 几 需 的 本 或 辅酶 中 发 挥 核心 作用 。 这 类 物质 有 很 多 种 类 ,但 大 部 分 不 能 在 体内 
贮存 ,一 旦 缺乏 发 生 , 代 谢 过 程 就 停滞 或 停止 。 这 类 物质 分 为 脂 溶性 和 水 溶性 两 大 类 。 对 儿童 
来 说 维生素 A 维生素 D .维生素 C .维生素 B, 是 容易 缺乏 的 维生素 。 

常见 维生素 和 矿物 质 的 作用 及 来 源 见 表 5-1。 常 见 维 生 


分 重要 的 生理 功能 ,如 碘 锌 三. 钢 ` 钥 . 铬 、 钼 、. 铁 . 镁 等 ,其 中 铁 . 碘 、 锌 缺乏 症 是 全 球 最 主要 


itt pe (i, (HL 


素 和 矿物 质 的 每 日 推荐 摄 人 量 见 附 


32K s 
表 5-1 常见 维生素 和 矿物 质 的 作用 及 来 源 
| Pe 作 用 p» 来 dB 
维生素 A 促进 生长 发 育 和 维持 上 皮 组 织 的 完整 性 ， 肝 . 牛 乳 .奶油 .鱼肝油 ;有 色 蔬 菜 和 水 


为 形成 视 紫 质 所 必需 的 成 分 ,与 铁 代谢 、 
免疫 功能 有 关 
维生素 B,( 硫 胺 素 ) “是 构成 脱羧 辅酶 的 主要 成 分 ,为 糖 类 代谢 
所 必需 ,维持 神经 ,心肌 的 活动 功能 ,调节 
胃 上 肠 蠕动, 促进 生长 发 育 


为 辅 黄 酶 的 主要 成 分 ,参与 体内 氧化 过 程 
是 烟 酰 胺 腺 嗓 叭 二 核 芽 酸 及 烟 酰胺 腺 嗓 蛤 
二 核 芽 酸 磷酸 的 组 成 成 分 ,为 体内 氧化 过 
程 所 必需 ;维持 皮肤 .黏膜 和 神经 的 健康 ， 
防止 烟 酸 缺乏 症 , 促 进 消化 系统 的 功能 
维生素 B。 为 转氨酶 和 拨 基 酸 脱 凑 酶 的 组 成 成 分 , 参 
与 神经 .氨基酸 及 脂肪 代谢 
参与 核酸 的 合成 ,促进 四 氧 叶 酸 的 形成 
等 ,促进 细胞 及 细胞 核 的 成 熟 ,对 生 血 和 
神经 组 织 的 代谢 有 重要 作用 
叶酸 d 性 形式 四 所 叶酸 是 体内 转移 "一 
iz FAERIE, RESI 
是 的 ia: 的 合成 ,有 生 血 作用 ; 
胎儿 期 缺乏 引起 神经 管 畸 形 
参与 人 体 的 痉 化 和 还 原 过 程 ， 对 胶原 蛋 
EX .细胞 间 黏 合 质 .神经 递 质 ( 如 去 甲骨 上 
腺 素 等 ) 的 合 vik. 类 固 醇 的 羟 化 .氨基 酸 代 
谢 . 抗 体 及 红细胞 的 生成 等 均 有 重要 作用 


维 生 素 * 
尼克 酸 ) 


维生素 Bo 


HERC 


果 。 动 物 来 源 占 一 半 以 上 


CBE AE .葵花 籽 仁 、 花 生 KTE J 
猪肉 含量 ;其 次 为 谷类 ; 鱼 、 菜 和 
水 果 含 量 少 ; 肠 内 细菌 和 酵母 可 合成 
一 部 分 

乳 类 EA 内脏 .谷类 .蔬菜 

肝 、 肾 \ 瘦 肉 . 鱼 及 坚果 含量 丰富 ,谷类 


各 种 食物 中 , 亦 由 肠 内 细菌 合成 一 


动物 性 食物 


绿叶 蔬菜 .水 果 、 肝 


DINE 


Ff ,鸡蛋 d JS UNE 


各 种 水 果 及 新 鲜 蔬 菜 


Su 


dd D 


维生素 K 


ERSA 


iB AS 658 ORE, (GUESS A, HE 


Tat id PST E AAR U" E 
由 肝脏 利用 合成 凝血 酶 原 


人 皮肤 日 光合 成 ,鱼肝油 、 肝 ,蛋黄 


肝 、 蛋 、 豆 类 、 青 菜 ; 肠 内 细菌 可 合成 
部 分 


LU 凝血 因子 ,能 降低 神经 .肌肉 的 兴奋 性 ,是 ”和 乳 类 、 豆 类 为 主要 来 源 , 某 些 绿色 蔬菜 
k WE LAT UII ESL 
D ER PM ` 细 胞 核 蛋 白 、 各 种 酶 的 主要 AX AX ` 豆 类 和 五 谷类 
R D, DAE .脂肪 和 蛋白 质 代谢 , 参 与 组 
冲 系统 ,维持 酸 碱 平 衡 
铁 引 . 肌 红 蛋 白细胞 色素 和 其 他 酶 “ 肝 、 血 . 豆 类 , 肉 类 ,绿色 号 菜 ,动物 来 
系统 的 主要 成 分 ,帮助 氧 的 运输 源 吸 收 好 
tF 为 多 种 酶 的 成 分 贝 类 海产 品 .红色 肉 类 内脏 .干果 类 、 
RRF EE ` 豆 ,酵母 等 富 含 锌 
铁 构成 骨骼 和 牙齿 的 成 分 ,激活 精 代 谢 酶 ， 谷类 、 豆 类 ,干果 、 肉 , 乳 类 
与 肌肉 神经 兴奋 行为 有 关 , 为 细胞 内 阳 高 
子 , 参 与 细胞 代谢 过 程 
D 为 甲状 腺 素 的 主要 成 分 海产 品 含量 丰富 , 蛋 和 奶 含量 稍 高 , 植 
物 含量 低 
(四 ) 其 他 膳食 成 分 
1. 膳食 纤维 ” 指 一 般 不 易 被 消化 的 食物 营养 素 , 至 少 包括 5 种 构成 物 , 即 纤维 素 、 半 纤维 
素 、 果 胶 、 树 脂 和 木质 素 。 主 要 功能 :吸收 大 肠 水 分 ,软化 大 便 , 增 加 大 便 体积 ,促进 肠 蠕动 等 。 
腾 食 纤维 在 大 肠 被 细菌 分 解 ,产生 短 链 脂肪 酸 ,降解 胆固醇 ,改善 肝 代 谢 , 预 防 肠 萎缩 。 婴 幼儿 


可 从 谷类 .新鲜 蔬 菜 .水果 中 获得 一 定量 的 膳食 纤维 。 


2. 水 儿童 


E 水 的 需要 量 与 能 量 摄 入 、 食 物种 类 、 肾 功能 


成 熟 度 \ 年 龄 等 因素 有 关 。 婴 儿 新 陈 


代谢 旺盛 ,水 的 需要 量 相 对 较 多 ,为 100~150ml/(kg'd), 以 后 每 3 岁 减 少 约 25ml/ (kg*d)。 


儿科 医师 党 


E 握 与 了 解 消 化 系 


`“、 消 化 系统 功能 发 育 与 华 基 关系 


统 解剖 发 育 知识 非常 重要 ,如 吸 史 , 吞 咽 的 机 制 ,食管 运动 \ 肠 


道 运动 发 育 .消化 酶 的 发 育 水 平等 ,可 正确 指导 家 长 喂养 婴儿 ,包括 喂养 的 方法 ` 食 物 的 量 以 及 


比例 等 


(一 ) 消化 酶 的 成 熟 与 宏 量 营养 素 的 消化 、 吸 收 
出 生 时 新 生 儿 消化 蛋白 质 能 力 较 好 。 胃 和 蛋白酶 可 凝结 好 
月 后 活性 增加 ,18 个 月 时 达成 人 水 平 。 生 后 1 周 胰 蛋 白 酶 活性 增加 ,1 个 月 时 已 达成 人 水 平 。 
- 皮 细 胞 渗透 性 高 ,有 利于 母乳 中 的 免疫 球 蛋 白 吸收 ,但 也 会 增加 异体 条 
F1 Cit ^F- dz 1 ,鸡蛋 蛋白 )、 毒 素 .微生物 以 及 未 完全 分 解 的 代谢 产物 的 吸收 机 会 


1. 蛋白 质 


道 感染 。 因 此 ， 


的 脂肪 酶 可 补偿 用 


Ar 


生 后 几 个 月 小 肠 上 


各 肪 的 吸收 率 为 659%~75%; 是 月 


3. 碳水 化 合 物 
a DENEA Ep re ES UE AE 


s ,出生 时 活性 低 ,3 


,产生 过 敏 或 肠 


对 婴儿 ,特别 是 新 生 儿 ,食物 的 蛋白 质 应 有 一 定 限制 。 
2. 脂肪 “新 生 儿 骨 脂 肪 酶 发 育 较 好 ;而 胰 脂 酶 几乎 无 法 测定 ,2~3 岁 后 达成 人 水 平 。 母 乳 


走 脂 酶 的 不 足 。 故 婴儿 吸收 脂肪 的 能 力 随 年 龄 增加 而 提高 ,28~34 周 的 时 产儿 


儿 脂 肪 的 吸收 率 为 90%; 生 后 6 个 月 婴儿 脂肪 的 吸收 率 达 95% 


0-6 个 月 婴儿 食物 中 的 碳水 化 合 物 主 
峡 淀 粉 酶 发 育 较 差 ,3 个 月 后 活性 逐 


E 要 是 乳糖 ,其 次 ip cuim 
Wi 2 8 IACACIOT Lf 
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婴儿 生 后 几 个 月 消化 淀粉 能 力 较 差 , 不 宜 过 早 添加 淀粉 类 食物 。 

CO 进食 技能 的 发 育 

1. 食物 接受 的 模式 发 展 ”婴儿 除 受 先天 的 甜 酸 、 A ee iMi 
形成 味觉 感知 。 味 觉 感知 是 食物 营养 价值 的 指示 ,对 食物 接受 甬 FERMA JL 
对 能 量 密度 较 高 的 食物 和 感官 好 的 食物 易 接 受 , 一 旦 区 能 县 味觉 的 指示 流下 让 后 再 记 季报 入 是 
很 困难 的 ,这 可 能 是 肥胖 发 生 的 原因 之 一 。 儿 童 对 食物 接受 的 模子 多 种 食物 刺激 的 经 验 
和 后 天 食物 经 历 对 基础 味觉 反应 的 修饰 ， 提示 学 习 和 经 历 对 儿童 人 具有 重 昌 意义 

2. 挤 压 反射 ”新生 儿 至 3-4 个 月 婴儿 对 固体 食物 出 现 舌 体 抬 高 .天 向 前 吐出 的 挤 压 反射 
婴儿 最 初 的 这 种 对 固体 食物 的 抵抗 可 被 认为 是 一 种 保护 性 反射 ,其 生理 意义 是 防止 春 入 国体 食 
物 到 气管 发 生 室 息 ,在 转 奶 期 用 勺 添加 新 的 泥 状 食物 时 注意 尝试 8~10 KA BE ACT 

3. 咀嚼 ” 吸 哆 和 吞咽 是 先天 就 会 的 生理 功能 , 咀 岂 功能 发 育 常 要 适时 的 生理 刺激 , 宫 要 后 
天 学 习 训 练 。 转 奶 期 及 时 添加 泥 状 食物 是 促进 咀嚼 功能 发 育 的 适宜 刺激 ,咀嚼 发 育 完善 对 语言 
的 发 育 也 有 直接 影响 。 后 天 咀嚼 行为 的 学 习 敏 感 期 在 4~6 个 月 。 有 意 训练 7 个 月 左右 婴儿 咬 
嚼 指 状 食物 ,从 杯 中 哑 水 ,9 个 月 始 学 用 勺 自 食 ,1 岁 学 用 杯 喝 奶 , 均 有 利于 儿童 口腔 发 育成 部 
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(一 ) 人 乳 的 特点 

人 乳 是 满足 婴儿 生理 和 心理 发 育 的 天 然 最 好 食物 ,对 婴儿 的 健康 生长 发 育 有 不 可 奉 代 的 作 
个 健康 的 母亲 可 提供 足 月 儿 正常 生长 到 6 个 月 所 需要 的 营养 素 ,能量 .液体 量 ， 哺 乳 不 
芭 供 给 婴儿 营养 ,同时 还 提供 一 些 可 供 婴 儿 生 长 发 育 的 现成 物质 ,如 脂肪 酶 、SIgA SE, irs E JL 
体内 可 自己 合成 。 
1. 营养 丰富 “人 乳 营 养生 物 效 价 高 , 易 被 婴儿 利用 。 人 乳 含 必需 氨基 酸 比 例 适 宜 ,为 必需 
氨基 酸 模式 。 人 屯 所 含 酪 蛋白 为 B- 酪 蛋白, 含 磷 少 , 凝 块 小 ;人 乳 所 含 白 蛋白 为 乳 清 蛋 白 , 促 乳 
糖 蛋白 形成 ;人 乳 中 酪 蛋白 与 乳 清 蛋白 的 比例 为 1 : 4, 与 牛乳 (4 : 1) 有 明显 差别 , 易 被 消化 吸收 。 
人 她 中 宏 量 营养 素 产 能 比例 适宜 CR 5-2)。 人 乳 喂 养 婴 儿 很 少 产生 过 人 敏 . 


表 5-2 ”人 屯 与 牛乳 宏 量 营养 素 产能 比 (100ml) 


人 母乳 牛乳 理想 标准 
HKEE Al (6.9g) 00 200i (5.0g) 409—509 
Er 50% (3.7g) 52% (4.0g) 50% 

& US 9% (1.5g) 19% (3.3g) 11% 

fét 67kcal (280.33kJ) 69keal (288.70kJ) 


人 乳 中 乙 型 乳糖 (B- BOUD 含量 丰 富 ,利于 脑 发 育 ;利于 双 歧 杆菌 .乳酸 杆菌 生长 ,并 产生 B 
族 维生素 ;利于 促进 肠 师 动 ; 乳 糖 在 小 肠 远 端 与 钙 形 成 整合 物 ,降低 钠 在 钙 吸 收 时 的 抑制 作用 ， 
避免 了 钉 在 肠 腔 内 沉淀 ,同时 乳酸 使 肠 腔 内 pH 下 降 , 有 利 小 肠 钙 的 吸收 ， 

人 乳 售 不 饱和 脂肪 酸 较 多 , 初 乳 中 更 高 ,有 利于 脑 发 育 “人 乳 的 脂肪 酶 使 脂肪 是 粒 易 于 消 
化 吸收 . 

人 乳 中 电解 质 浓 度 低 、 焦 自 质 分 子 小 ,适宜 婴儿 不 成 熟 的 肾 发 育 水 平 AFLD H D ge 
儿 吸 收 ,如 人 乳 ， KANAM Wt FEBR UO : 1), 含 乳糖 多 , 钉 吸 收 好 ;人 乳 中 含 低 分 子 量 的 锐 结 合 因 6^ - 
配 体 , 易 吸 收 ,锐利 用 康 高 ;人 乳 中 铁 含 昌 为 0.05mg/dl; ^F 405 C0.05mg/d D JEVEL, (ELA FL p gae ue 


率 (49%) 高 于 牛奶 (4%)。 


人 乳 中 维生素 D 2dteHff. EE LIE 3e 05 98 JL SE TE Af 
户外 活动 ,促进 皮肤 的 光照 合成 维生素 Di 人 乳 中 维 生 


多 吃 蔬菜 .水果 以 外 ,乳母 应 适当 补充 维 

2. 生物 作用 

a) 缓冲 力 小 :人 乳 pH 为 3.6( 牛 奶 
0.9~1.6), 有 利于 酶 发 挥 作 用 . 

(2) 含 不 可 替代 的 免疫 成 分 (营养 性 
高 于 足 月 儿 。 人 乳 中 的 SIgA 在 定 , 不 


皮 细 胞 表面 ,封闭 病原 体 ,阻止 病原 体 吸 B 
种 病毒 细菌 


人 乳 中 含有 大 基 免 疫 活 性 细胞 , 初 乳 


中 更 多 ,其 中 85%~90% 为 巨 蜂 细胞 ,10%~15% 为 淋巴 
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素 D, 并 鼓励 家 长 让 婴儿 生 后 尽早 
3 量 亦 较 低 , 除 鼓励 乳母 合理 膳食 ， 
素 下 ,以 提高 乳汁 中 维生素 K 的 含量 。 


oH. 5.3), 对 酸 碱 的 缓冲 力 小 ,不 影响 胃液 酸度 (胃酸 pH 


息 动 免疫 ): 初 乳 含 丰富 的 SIgA .早产 儿 和 母亲 乳汁 的 SIgA 


不 被 消化 ,可 在 肠 道 发 挥 作用 。SIgA Rii TARRE 


付 于 肠 道 表面 ,使 其 繁殖 受 拙 制 ,保护 消化 道 茜 膜 , 抗 多 


细胞 ;免疫 活性 细胞 释放 多 种 细胞 因子 而 发 挥 免疫 调节 作用 。 人 和 乳 中 的 催乳 素 也 是 一 种 有 免疫 


调节 作用 的 活性 物质 ,可 促进 新 生 儿 免疫 功能 的 成 熟 。 
L 铁 蛋白 , 初 乳 中 含量 更 丰富 (可 达 174lmg/L), 是 人 乳 中 重要 的 非特 异性 防 租 
因子 。 人 乳 的 乳 铁 蛋 白 对 铁 有 强大 的 营 合 能 力 , 能 夺 走 大 肠 埃 希 菌 KE cus ELSE SER DR 


A3UR SE 


3 LL IC ERE, A ni Up b AR RT RE A 

人 乳 中 的 溶菌 酶 能 水 解 革 
BÉ. 人 乳 的 补体 及 双 歧 因 
4.0~5.0 ,抑制 大 肠 埃 希 菌 . 痢 ; 
低 聚 糖 是 人 乳 所 特有 的 。 人 和 乳 
阻止 细菌 黏附 于 肠 黏膜 ,促使 乳酸 杆 
(3) 生 


I MESE 


要 化 


. 各 期 人 乳 na Mete. 本 分 的 人 5 H A AETAT SIS 日 为 过 渡 乳 ;14 日 以 后 


的 乳 KRAF 
ER D iz 3 


昌 性 菌 胞 壁 中 的 乙酰 基 多 糖 ,使 之 破坏 并 增强 抗体 的 杀菌 效 
远 远 多 于 牛乳 。 双 歧 因 子 促 乳 酸 杜 菌 生长 ,使 肠 道 pH 达 
菌 等 生长 。 
P 低 聚 糖 与 肠 黏膜 上 皮 细胞 的 细胞 竹 附 抗体 的 结构 相似 ,可 


长 调节 因子 :为 一 组 对 细胞 增殖 ,发育 有 重要 作用 的 因子 ,如 牛 磺 酸 激素 样 蛋白 (上 
皮 生 长 因子 神经 生长 因子 ), 以 及 某 些 酶 和 干扰 素 。 

3. 其 他 4 FARINE 不 有 经 济 ( 仅 VS ATIR 
1 快 乳 母 产 后 子宫 复原 ,减少 再 受 孚 的 机 会 。 


& E, Mm RRAIN, " 


费用 ) 方 便 、 温 度 适宜 有 利于 婴儿 心理 健康 


W 


K A、 铁 等 营养 素 与 乳母 饮食 有 关 ,而 维 
饮食 成 分 关系 不 大 ( 表 5-3): 


表 5-3 各 期 人 乳 成 分 (g/L) 


初 乳 
和 蛋白质 22.5 
脂肪 28.5 
碳水 化 合 物 75.9 
矿物 质 3.08 
f 0.33 
[D 0.18 


过 渡 乳 RRFL 
156 5 
43.7 32.6 
77.4 75 

241 2.06 
0.29 0.35 


0.18 0.15 


TL 5k ^o VREE , 碱 性 ,比重 为 1.040~1.060( 成 部 乳 为 1.030), 每 
Wi 5t ^ ti EFR ECHO UEBER E UT: 
含有 初 乳 / TF Li DEAS E gi a e At EC f o 1f 
B ni LINE fr (15) E K, SEE RC 3 8 2) c p aco — 各 期 时 


能 轧 | 分 重要 


; 初 乳 中 维生素 A ERR" MIS A b 
ARD. xA JL EK ^ 
L 汁 中 乳糖 的 含量 较 


> 
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i 


定 。 

2. 哺乳 过 程 的 乳汁 成 分 变化 ”每 次 哺乳 过 程 乳汁 的 成 分 亦 随 时 间 而 变化 。 如 将 哺乳 过 程 
分 为 三 部 分 , 即 第 一 部 分 分 泌 的 乳汁 脂肪 低 而 蛋白 质 高 ,第 二 部 分 乳汁 脂肪 含量 逐渐 增加 而 蛋 
白质 含量 逐渐 降低 ,第 三 部 分 乳汁 中 脂肪 含量 最 高 GER 5-4)。 

表 5-4 各 部 分 乳汁 成 分 变化 (g/L) 
MENSIS wo | l "o fi 
11.8 94 71 | 脂肪 17.1 27.7 55.1 


蛋白 质 


3. 乳 量 正常 乳母 平均 每 天 泌乳 量 随 时 间 而 逐渐 增加 ,成 熟 乳 量 可 达 700~1000ml。 一 般 
产后 6 个 月 乳母 泌乳 量 与 乳汁 的 营养 成 分 逐渐 下 降 。 判 断奶 量 是 否 充足 应 以 婴儿 体重 增长 情况 、 
尿 量 多 少 与 睡眠 状况 等 综合 考虑 。 劝 告 母亲 不 要 轻易 放弃 哺乳 。 

(三 ) 建立 良好 的 母乳 喂养 方法 

成 功 的 母乳 喂养 应 当 是 母子 双方 都 积极 参与 并 感到 满足 。 当 人 母亲 喂养 能 力 提高 ,婴儿 的 摄 
乳 量 也 将 提高 。 因 此 ,建立 良好 的 母乳 喂养 有 三 个 条 件 :@D 孕 母 能 分 泌 充 足 的 乳汁 ;@ 叶 乳 时 出 
现 有 效 的 射 乳 反 射 ;@ 婴 儿 有 力 的 吸 哈 。 世 界 卫 生 组 织 (WHO) 和 我 国 卫 生 部 制定 的 《 婴 幼儿 噬 
养 策略 ) 建 议 生 后 6 个 月 内 完全 接受 母乳 喂养 。 

1. 产 前 准备 ”大 多 数 健康 的 孕妇 都 具有 哺乳 的 能 力 ,但 走 正成 功 的 哺乳 则 需 孕 妇 身 . 心 岗 
方面 的 准备 和 积极 的 措施 。 保 证 茸 母 合理 营养 ,孕期 体重 增加 适当 (12~14kg), 母 体 可 贮存 足够 
生 肪 , 供 哺乳 能 量 的 消耗 。 

2. 乳头 保健 ” 孕 母 在 妊娠 后 期 每 日 用 清水 ( 鼠 用 肥皂 或 酒精 之 类 ) 擦洗 乳头 ;乳头 内 陷 者 
日 两 手 拇指 从 不 同 的 角度 按 乳头 两 侧 并 向 周围 牵 拉 ,每 日 一 次 至 数 次 ;哺乳 后 可 挤 出 少许 乳汁 
乳头 上 ,乳汁 中 丰富 的 蛋白 质 和 抑 菌 物质 对 乳头 表皮 有 保护 作用 。 这 些 方法 可 防止 
汉 出 现 乳头 改 裂 及 乳头 内 陷 而 终止 哺乳 。 
3. 尽早 开 奶 、 按 需 哺乳 ” 吸 喧 是 促进 泌乳 的 关键 点 和 始 发 动力 。0-2 个 月 的 小 婴儿 每 日 多 
次 , 按 需 哺乳 ,使 吸 史 有 力 , 乳 头 得 到 多 次 刺激 ,乳汁 分 泌 增加 。 有 力 的 吸 哆 使 催乳 素 在 血 中 维持 
较 高 的 浓度 ,产后 2 周 乳 量 的 传人 神经 特别 敏感 ,诱导 缩 宣 素 分 泌 的 条 件 反射 易于 建立 ,是 建立 
母乳 眼 养 的 关键 时 期 。 吸 哆 是 主要 的 条 件 刺激 ,应 尽早 开 奶 (产后 15 分 钟 至 2 小 时 内 )。 尽早 开 
奶 可 减轻 婴儿 生理 性 黄 冶 (p ysiologic jaundice), 同时 还 可 减轻 生理 ' E 体 重 下 降低 血糖 的 发 生 。 

4. 促进 乳房 分 泌 ” 吸 乳 前 让 母亲 先 湿热 数 乳 房 ,促进 乳房 血液 循环 流量 。2~3 分 钟 后 ,从 
外 侧 边缘 向 乳 坚 方 向 轻 拍 或 按摩 乳房 ,促进 乳房 感觉 神经 的 传导 和 泌乳 。 两 侧 乳房 应 先后 交 桂 
进行 哺乳 。 若 一 侧 乳 房 奶 量 已 能 满足 婴儿 的 需要 , 则 可 每 次 轮流 哺 叭 一 侧 乳 房 ,并 将 另 一 侧 # 
屯 半 用 吸 奶 器 吸出 。 每 次 哺乳 应 让 乳汁 排 空 。 

5. 正确 的 喂 哺 技 巧 ” 正 确 的 母 ., 儿 喂 哺 姿 势 可 刺激 婴儿 的 口腔 动力 ， 
咀 哺 技巧 还 包括 如 何 唤起 婴儿 的 最 佳 进 奶 状态 ,如 哺乳 前 让 婴儿 用 揭 推 压 或 
屯 时 要 儿 的 气味 ,身体 的 接触 都 可 刺激 乳母 的 射 乳 反射 ;等 待 哺乳 的 婴儿 应 是 
感 已 更 换 干 兆 的 尿布 。 

6. 乳母 心情 恰 快 。 因 与 泌乳 有 关 的 多 种 激素 都 直接 或 间接 地 受 下 丘脑 的 调节 ,下 丘脑 功 和 
GREAR, kak HIRIRA. oi EIET ARA ERE , EPUL LAE EUR , 
FILS WECRU CREE A LBS , Mti eR Hy RM. Zap Hb LREN ZL Te] n 3 pU 
紧张 , 故 在 婴儿 早期 应 采取 按 需 哺乳 的 方式 ,并 保证 孕妇 和 乳母 的 身心 愉快 和 充足 的 睡眠 ,避免 
精神 紧张 ， 


四 ) 


CC 


几 是 母亲 感染 HIV , 患 有 严重 疾病 ,如 慢性 肾炎 ,糖尿 病 .恶性 肿瘤 ,精神病 , 贵 痢 或 心切 能 
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再 乳 。 化 疗 ` 放 射 性 药物 治疗 一 般 禁 忌 母乳 喂养 。 母亲 感染 吉 核 病 ,在 正规 治疗 
加 养 。 乳 母 患 急性 传染 病 时 ,可 将 乳汁 挤 出 ,经 消毒 后 哺 喂 。 母 亲 乙 肝 表 面 
he eh "UL 规 注 射 乙肝 免疫 球 蛋 白 和 乙肝 疫苗 ,并非 母乳 喂养 禁忌 证 ;丙肝 感染 者 母乳 
喂养 不 是 禁忌 证 ;CMV 感染 在 足 月 婴儿 一 般 不 引起 有 症状 的 疾病 ,可 进行 母乳 喂养 。 


n. MBA RESLUS JE 


[r] Eo FH SL 3 377 05 2X 6-3 LURETR JL A EA EESLIRAE ESPRIT o 

1. RMSUR  EETLURCYR (5 95 JL D SECRHKCR UA RUE ERLER E AM, RET LE UCC— 
般 不 变 , 每 次 先 哺 母 乳 ,将 两 侧 乳 房 吸 空 后 再 以 配方 奶 或 曾 乳 补足 母乳 不 足 部 分 ,适合 6 个 月 内 
的 婴儿 。 这 样 有 利于 刺激 母乳 分 泌 。 补 授 的 乳 量 由 小 儿 食欲 及 母乳 量 多 少 而 定 , 即 “ 缺 多 少 补 
^b. 
2. Sk MESRA KERL, DRA. BESLIRAEEUL SE 4-6 月 龄 时 ,为 
断 离 母乳 开始 引入 配方 奶 或 兽 乳 时 宜 采 用 代 授 即 在 某 一 次 母乳 哺 喂 时 ,有 意 减 少 哺 喂 母乳 
量 , 增 加 配方 奶 量 或 兽 乳 ,逐渐 替代 此 次 母乳 量 。 依 此 类 推 直到 完全 替代 所 有 的 母乳 。 
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4-6 个 月 以 内 的 婴儿 由 于 各 种 原因 不 能 进行 母乳 喂养 时 ,完全 采用 配方 奶 或 其 他 兽 乳 ,如 牛 

3L . 羊 乳 . 马 乳 等 喂 哺 婴 儿 , 称 为 人 工 喂养 。 

(一 ) 兽 乳 的 特点 (以 牛乳 为 例 ) 

人 工 喂养 时 常用 牛乳 ,但 成 分 不 如 入 乳 适 合 遇 儿 。 人 乳 的 优点 就 是 牛乳 的 缺点 。 

1. 乳糖 含量 低 ” 牛 乳 中 的 乳糖 含量 低 于 人 和 乳 , 主 要 为 甲 型 乳糖 ,有 利于 大 肠 埃 希 菌 的 生长 。 

2. 宏 量 营 养 素 比例 不 当 ”牛乳 蛋白 质 含量 较 人 和 乳 为 高 , 且 以 酷 蛋 白 为 主 , 酪 蛋白 易 在 胃 中 
形成 较 大 的 凝 块 :牛乳 的 氨基 酸 比例 不 当 ;牛乳 脂肪 颗粒 大 ,而 且 缺 乏 脂肪 酶 , 较 难 消化 ;牛乳 不 
饱和 脂肪 酸 ( 亚 麻 酸 ) (2%) 低 于 人 乳 (8%)。 牛 乳 含 磷 高 , 磷 易 与 酷 蛋 白 结合 ,影响 钙 的 吸收 。 

3. 肾 负 和 荷 重 ”牛乳 含 矿物 质 比 人 乳 多 3-3.5 倍 ,增加 婴儿 肾脏 的 溶质 负荷 ,对 婴儿 肾脏 有 
潜在 的 损害 。 

4. 缺乏 免疫 因子 ”牛乳 缺乏 各 种 免疫 因子 是 与 人 乳 的 最 大 区 别 , 故 牛乳 喂养 的 婴儿 患 感染 
性 疾病 的 机 会 较 多 。 

其 他 乳 类 : 羊 乳 的 营养 价值 与 牛乳 大 致 相同 ,蛋白 质 凝 块 较 牛 乳 细 而 软 ,脂肪 颗粒 大 小 与 人 
乳 相仿 。 但 羊 乳 中 叶酸 含量 很 少 ,长 期 哺 给 羊 乳 易 致 巨 幼 红细胞 性 贫血 。 马 乳 的 蛋白 质 和 脂肪 
含量 少 ,能 量 亦 低 , 故 不 宜 长 期 哺 用。 

(二 ) 牛乳 的 改造 

由 于 种 类 的 差异 , 兽 乳 所 含 的 营养 素 不 适合 人 类 的 婴儿 。 故 一 般 人 工 喂养 和 婴儿 断 离 母乳 
时 应 首选 配方 奶 。 

1. 配方 奶粉 ”是 以 牛乳 为 基础 的 改造 奶 制品 ,使 宏 量 营养 素 成 分 尽量 “接近” 于 人 乳 ,使 之 
适合 央 儿 的 消化 能 力 和 肾 功 能 , 如 降低 其 本 蛋白 .无 机 盐 的 含量 等 ;添加 一 些 重要 的 营养 素 ,如 
7 RABURUIS IDNR FURE; IALL KI E SE R9 AR ER an PETERE EER A HE 
衣 草 卜 索 和 微量 元 素 铁 HEAR. BEREE H 
的 奶粉 调配 在 保证 婴儿 车 养 报 人 中 至 关 重 要 。 
牛乳 的 家 庭 改造 ”车 无 条 件 选 用 配方 奶 而 采用 兽 乳 咽 养 婴儿 时 ,必须 改造 ,不 宜 直 接 
采用 兽 乳 喂养 婴儿 。 

CD 加 热 :煮沸 可 达到 灭 菌 的 要 求 , 且 能 使 奶 中 的 蛋白 质变 性 ,使 之 在 骨 中 不 易 凝 成 大 块 

(2) 加 糖 :婴儿 食用 全 牛乳 应 加 糙 。 这 不 是 为 增加 牛乳 的 甜 味 , 或 增加 能 量 ( 因 牛乳 与 母乳 笔记 


E 
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能 量 相近 ), 而 是 改变 牛乳 中 宏 量 营养 素 的 比例 ,利于 吸收 ,软化 大 便 ( 表 5-5)。 一 般 每 100ml 牛 
奶 中 可 加 蔗糖 5~8g。 TERENA STIT. 


表 5-5 宏 量 营养 素 产 能 比较 (%) 


AFL 8% 糖 牛乳 牛乳 
”看 白质 mE m 9 d 3 i 19 
Ej 50 36 52 
碳水 化 合 物 41 51 29 
总 能 量 [ kcal(kJ)] 67(280.33) 99 (414.22) 67(280.33) 


(3) 加 水 :降低 牛乳 矿物 质 .蛋白质 浓度 ,减轻 婴儿 消化 道 .肾脏 负荷 。 稀 释 奶 仅 用 于 新 生 儿 ， 
生 后 不 满 2 周 者 可 采用 2 : 1 奶 ( 即 2 份 牛奶 加 1 份 水 ); 以 后 逐渐 过 渡 到 3 : 1 或 4: 1 奶 ;满月 
后 即 可 用 全 奶 。 

(=) 奶 量 摄 入 的 估计 (6 月 龄 以 内 ) 

婴儿 的 体重 .RNIs 以 及 奶 制品 规格 是 估计 婴儿 奶 量 的 必 备 资料 。 

1. 配方 奶粉 摄 入 量 估计 “一 般 市 售 婴 儿 配 方 奶粉 100g 供 能 约 500kcal (2092kJ), 婴儿 能 量 
需要 量 约 为 100kcal/ (kg*d) [418.4kJ/(kg'd)], 故 需 婴 儿 配 方 奶粉 20g/(kg:d) 可 满足 需要 。 按 规 
定 调配 的 配方 奶 蛋白 质 与 矿物 质 浓度 接近 人 乳 ,只 要 奶 量 适当 ,总 液 量 亦 可 满足 需要 。 

2. 全 牛乳 摄 入 量 估计 100ml 全 牛乳 供 能 约 67kcal 280.33k]), 8% 糖 牛乳 100ml 供 能 约 
100kcal (418.4k]), 婴儿 的 能 量 需要 量 为 100keal/(kg*d) [ 418.4kJ/(kg:d)], 婴 儿 需 8% 糖 牛乳 
100ml/ kg d), 全 牛乳 喂养 时 , 因 蛋 白质 与 矿物 质 浓度 较 高 ,应 两 次 喂 哺 之 间 加 水 ,使 奶 与 水 量 (总 
液 量 ) 达 150ml/(kg:d). 

(四 ) 正确 的 喂 哺 技 巧 

与 母 列 眠 养 一 样 ,人 工 喂养 喂 哺 婴 儿 亦 需要 有 正确 的 喂 哺 技 巧 ,包括 正确 的 喂 哺 姿 势 .婴儿 
完全 醒 觉 状态 ,还 应 注意 选用 适宜 的 奶嘴 和 奶瓶 , 奶 液 的 温度 . 喂 哺 时 奶瓶 的 位 置 。 喂 养 时 婴儿 
的 眼睛 尽量 能 与 父母 (或 喂养 者 ) 对 视 。 
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安 儿 期 随 着 生长 发 育 的 逐渐 成 熟 ,需要 进入 到 由 出 生 时 的 纯 乳 类 向 固体 食物 转换 的 转 乳 
期 。 转 乳 期 的 泥 状 食物 是 人 类 生态 学 发 展 中 不 可 和 逾越 的 食物 形态 , 它 不 仅 提供 营养 素 , 对 儿童 
功能 发 育 和 能 力 获得 还 有 重要 促进 作用 ,应 引起 儿科 医师 的 重视 。 

(一 ) 不 同 喂养 方式 婴儿 的 食物 转换 

婴儿 眠 养 的 食物 转换 过 程 是 让 婴儿 逐渐 适应 各 种 食物 的 味道 ,培养 婴儿 对 其 他 食物 感 兴 
趣 , 逐 渐 几 乳 类 为 主食 物 转换 为 进食 固体 为 主食 物 的 过 程 。 母 乳 喂 养 婴 儿 的 食物 转换 问题 是 帮 
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j rin GL A. 为 过 渡 到 成 人 固体 食物 所 添加 的 富 含 能 量 和 各 种 营养 素 的 泥 
状 食物 (六 固体 食物 ) ( 表 5-6)。 给 婴儿 引入 食物 的 时 间 和 过 程 应 适合 婴儿 的 接受 能 4 ,保证 食 
物 的 结构 、 Oud t 

意 事 项 :可 在 进食 铺 食 后 再 饮 奶 ,逐渐 形成 一 餐 辅食 代替 一 顿 奶 ; 食物 清淡 ,无 趟 或 低 盐 ， 
少 糖 和 油 ， LERH 蜂蜜 水 或 糖水 . 
As nit e fru ra n os 社交 技能 儿 方 面 发 育 状 况 
i 决定 ,一 般 应 在 婴儿 体重 达 6.5~7kg, 能 保持 姿势 稳定 .控制 躯干 运动 . 扶 坐 .用 勺 进食 等 ,此 时 多 


m 5-6 转 乳 期 食物 的 引入 


餐 数 


月 龄 食物 性 状 种 类 进食 技能 
“6 月 龄 IRAH ROKER ARRIK 6 次 奶 ( 断 夜 ”逐渐 加 至 1 次 — HAT 
粉 .配方 奶 间 奶 ) 
7~9 月 龄 。” 末 状 食物 ” 稀 ( 软 饭 )、 肉 末 . 菜 末 、 蛋 、 鱼 。 4 次 奶 1 餐 饭 1 次 水 果 ”学 用 杯 
泥 .豆腐 .配方 米粉 .水 果 
10-12 AR RAW MRA RGE EGA. 3 次 奶 2 餐 饭 ,1 次 水 果 ” 抓 食 , 断 奶 
豆 制 nn. 水 果 XR ` 自 HA 


J 4-6 H tit. 
辅助 食品 引入 的 原则 :从 少 到 多 : 即 在 哺乳 前 给 予 婴 儿 少 量 含 强化 铁 的 米粉 ,逐渐 增加 ， 
用 勺 进 食 ,6~7 月 龄 后 可 代替 1 次 乳 量 。 回 从 一 种 到 多 种 :如 蔬菜 的 引入 ,应 每 种 菜 泥 ( 莹 ) 每 日 
尝 1-2 次 ,直至 3-4 日 婴儿 习惯 后 再 换 另 一 种 ,以 刺激 味觉 的 发 育 。 单 一 食物 引入 的 方法 可 帮 
助 了 解 婴 儿 是 否 出 现 食物 过 敏 。 国 从 细 到 粗 :从 泥 ( 莹 ) 状 过 渡 到 碎 末 状 可 帮助 学 习 咀 嚼 ,增加 
食物 的 能 量 密度 。@ 轩 从 软 到 硬 ; 随 着 婴儿 年 龄 增长 ,其 食物 有 一 定 硬度 可 促进 孩子 牙齿 萌出 和 
咀嚼 功能 形成 。 图 注意 进食 技能 培养 :尽量 让 孩子 主动 参与 进食 ,如 7~9 月 龄 孩子 可 抓 食 ,1 岁 
后 可 自己 用 勺 进食 , 既 可 增加 婴儿 进食 的 兴趣 ,又 有 利于 眼 手动 作协 调和 培养 独立 能 力 。 

(三 ) 婴儿 期 常 出 现 的 问题 
i. FL 15% 的 婴儿 常 出 现 溢 乳 ,可 因 过 度 喂养 .不 成 熟 的 胃 肠 运动 类 型 .不 稳定 的 进食 时 
间 造 成 。 同 时 ,婴儿 胃 呈 水 平 位 置 ,万 带 松 弛 , 易 折 释 ; 责 门 括约肌 松弛 ,幽门 括约肌 发 育 好 的 消 
化 道 的 解剖 生理 特点 使 6 个 月 内 的 小 婴儿 常常 出 现 胃 食管 反 流 (gastroesophageal reflux,GER)。 
此 外 ,喂养 方法 不 当 , 如 奶头 过 大 、 吞 人 气体 过 多 时 ,婴儿 也 往往 出 现 溢 乳 。 

2. 食物 引入 时 间 和 方法 不 当 过 早 引入 半 固 体 食物 影响 母乳 铁 吸 收 , 增 加 食物 过 敏 Roi 
感染 的 机 会 ;过 晚 引入 其 他 食物 ,错过 味觉 .咀嚼 功能 发 育 的 关键 年 龄 ,造成 进食 行为 异常 , 断 离 
母乳 困难 ,以 致 婴 儿 营养 不 足 。 引 入 半 固 体 食物 时 采用 奶瓶 喂养 ,导致 核子 不 会 主动 咀嚼 REIR 
饭菜 。 

3. 能 量 及 营养 素 摄 入 不 足 8~9 月 龄 婴儿 已 可 接受 能 量 密度 较 高 的 成 人 固体 食物 。 如 经 
常食 用 能 量 密度 低 的 食物 ,或 摄 入 液 量 过 多 ,婴儿 可 表现 进食 后 不 满足 ,体重 增长 不 足 ` 下 降 ,或 
在 安睡 后 常 于 夜间 醒 来 要 求 进食 。 

婴儿 后 期 消化 功能 发 育 较 成 熟 , 应 注意 逐渐 增加 婴儿 6 个 月 后 的 
满足 生长 需要 。 避 免 给 婴儿 过 多 液 量 影响 进食 。 

4. 进餐 频繁 ” 骨 的 排 空 与 否 与 消化 能 力 密切 相关 。 婴 儿 进 餐 频 繁 (每 日 超过 7-8 次 ), 或 夜 
rad 使 胃 排 空 不 足 ,影响 婴儿 食欲 。 一 般 安排 婴儿 一 日 6 餐 有 利于 形成 饥饿 的 生物 循环 。 

喂养 困难 ”难以 适应 环境 、 过 度 敏感 气质 的 婴儿 常常 有 不 稳定 的 进食 时 间 , 常 常 表现 为 
"os 


TR 


固体 食物 能 量 密度 比 ， 


第 三 节 ”幼儿 营养 与 膳食 安排 


^ AL ep 
1. 体格 生长 速度 减 慢 岁 后 幼儿 体格 生长 逐渐 平稳 ,进食 相对 稳定 , 较 婴 儿 期 旺盛 的 食 
和 欲 相对 略 有 下 降 。 
2. 心理 需求 发 生 转变 “幼儿 神经 心理 发 育 迅 速 ,和 婴儿 期 对 食物 的 巨大 兴趣 转向 玩 要 .对 x 
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周围 世界 充满 好 奇 心 ,表现 出 探 
En 


x. 


与 进食 ,满足 其 自我 进食 欲望 ,培养 独立 的 进食 能 力 。 


况 下 (如 奖励 ,或 与 愉快 的 社 
不 喜欢 有 营养 的 食物 。 


4. 进食 技能 发 育 状况 ”幼儿 的 进食 技能 发 育 状 况 与 婴儿 期 的 


索性 行为 ,进食 时 也 表现 出 强烈 的 自我 进食 欲望 。 
L 童 的 要 求 , 仍 按 小 婴儿 的 方 vere JLE 可 表示 不 合作 与 违 扫 心理; m : E 童 注意 
散 ,儿童 进食 时 玩 玩具 .看 电视 等 做 法 都 会 降低 其 对 食物 的 注意 力 , 进 生 降 。 


3. 家 庭 成 员 的 影响 "家庭 成 员 进食 的 行为 和 对 食物 的 反应 可 作为 小 儿 的 榜样 。 
与 社会 的 作用 ,小 儿 的 进食 过 程 形成 了 以 后 接受 食物 的 类 型 。 
会 行为 有 关 ), 则 小 儿 对 食物 的 偏爱 会 增加 ;相反 38 


成 人 如 忽略 
力 易 被 分 
应 允许 儿童 参 


由 于 学 习 


如 给 小 儿 食 物 是 在 积极 的 社会 情 


虽 迫 进食 可 使 小 儿 


练 有 关 , 错 过 训练 在 咽 、 咀 


嚼 的 关键 期 ,长 期 食物 过 细 ,幼儿 期 会 表现 不 愿 吃 固体 食物 ,或 “ 包 在 口中 不 乔 咽 "。 


5. 食欲 波动 n e 入 的 能 力 。 


这 种 能 力 不 但 是 一 餐 中 表现 出 来 ,连续 


几 餐 都 可 被 证 实 。 幼 儿 可 能 一 日 早餐 吃 很 多 ,次 日 早餐 什么 也 没 吃 ;一 天 中 早餐 吃 得 少 ,可 能 会 


TIERE TRAE > 的 晚餐 。 


变化 的 进食 行为 提示 幼儿 有 调节 进食 的 能 力 。 研 究 显示 ,幼儿 


餐 间 摄 和 的 差别 可 达 40% ,但 一 日 的 能 量 摄 入 比较 一 致 ,只 有 10% 的 变化 。 


=Z. ALIE 


食 安排 及 进食 技能 培养 


幼儿 膳食 中 各 种 营养 素 和 能 量 的 摄 和 人 需 满足 该 年 龄 阶段 儿童 的 生理 需要 。 和 蛋白 质 每 日 40g 
左右 ,其 中 优质 蛋白 (动物 性 蛋白 质 和 豆 类 和 蛋白质) 应 占 总 蛋白 的 12。 和 蛋白 质 .脂肪 和 业 类 产能 


之 比 约 为 10%~15% : 30%~35% : 50%~60%。 


膳食 和 餐 次 安排 需 合 理 , 以 4-5 餐 ( 奶 类 2-3 46. E 


食 2 餐 ) 为 宜 。 还 要 注意 良好 的 生活 习惯 和 进食 技能 的 培养 ,每 餐 进食 时 间 控 制 在 半 小 时 内 ,从 


喂食 .容许 抓 食 过 渡 到 自己 独立 进食 ,不 容许 边 吃 边 玩 。 


第 四 节 


营养 状况 评价 的 原则 


儿童 营养 状况 评价 包括 体格 检查 ,体格 生长 评价 .膳食 调查 以 及 实验 室 检 查 四 方面 。 


-、 体 格 检 查 
素 缺 乏 的 体征 。 


`、 体 恪 生长 评价 


除 常 规 体格 检查 外 ,注意 有 关 营 


见 有 关 音节 


膳食 调查 

按 工 作 要 求 选 择 不 同方 法 。 

1. 膳食 调查 方法 

(1) 询问 法 ;询问 对 象 办 ia 吃 过 的 食物 或 过 去 一 段 时 间 
忆 法 ,膳食 史 法 和 食物 频 度 法 。 询 问 法 简单 ,易于 临床 使 用 
调查 者 对 市 场 供应 情 ; gera 程度 的 影响 而 不 准确 ， 
查 2~3 次 。 结 果 查 《 中国 食物 成 分 表 2002), 主要 用 于 个 人 上 
(2) 称 重 法 :实际 称 量 各 餐 进 食 明 ,以 生 / 
2002 ) 得 出 今日 主要 营养 素 的 量 ( 人 均 量 ) 
cy 膳食 调查 
) 记 账 法 ;多 用 


于 集体 儿童 腾 食 调查 ,以 食物 出 入 库 


Cl 
,但 基 
x] 
Ey 


3h EG P EAE K o BE 
通常 应 按 季 节食 


Vy 


HEW. WENA LS 24 7n In 
结果 受 被 调查 对 象 报告 情 六 x 
124 ki Fs In Hp 2s E no E 3] 


jd ,是 月 前 应 用 最 多 的 方法 


入 量 , 查 《中国 食 物 成 分 表 
给 不 同 每 季度 测 一 次 .多 用 于 


AJ uti 


- 算 ， 记 账 法 简单 ,但 结果 不 准 


2. 
(1) 
能 性 是 


体 的 需 


Ti, SE seite mp qm] £e I ,计算 与 结果 分 析 同 称 重 法 - 
膳食 评价 
营养 来 摄 入 起 与 
50% ,缺乏 的 可 能 性 也 是 50%; 


个 体 和 群体 缺乏 的 可 能 性 小 于 396. 
;优质 蛋白 应 占 腾 E 习 质 总 量 的 了 /2 ig 


BATA 
(2) 


Atl) 10%~15% , 脂 类 占 总 能 是 的 2596-3096. Wk tà bs sewo» 5096-606. 


(3) 膳食 能 是 分 布 :每 日 三 父 食 物 供 能 亦 应 
占 总 能 量 的 35%~45% ,点心 占 总 能 是 能 


中 和 撩 应 


KRZ 


m 
致 的 一 


肿 . 皮 下 脂肪 减少 或 消失 , 常 伴 全 上身 
伴 多 种 微量 营养 素 缺 乏 , 可 能 导致 儿童 生长 网 
后 果 , 对 其 成 年 后 的 健康 和 发 展 也 可 产 4 


要 ,可 能 另外 5096 的 个 体 达 不 于 


评价 能 是 
RNI 或 AI 为 参考 值 
宏 生 营养 来 供 能 比例 ;2 岁 儿 童 膳食 中 


了 解 机 体 某 种 营 


四 、 实 
EP? AREKE. ai 
及 其 代谢 产 关 的 化 学 成 分 ,了解 食 物 
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多 用 于 集体 儿童 膳食 调查 。 


DRIs 比较 达到 EAR 有 两 种 含义 :对 个 体 而 言 ,表示 满足 身体 需要 的 可 


一 摄 入 水 平 能 够 满足 该 群体 中 50% 的 个 
的 需要 。 以 此 类 推 ,营养 素 达到 RNI E AD 对 


摄 入 以 EAR 为 参考 值 ,评价 蛋白 质 和 其 他 营养 素 


J 


中 变化 最 敏感 ,可 用 于 早期 缺乏 的 诊断 。 


第 五 节 EAM- 


AJ - 


DAR ) 


1i 


白质 的 牛奶 ;奶粉 配制 过 稀 ; 突 


BATE IERM 


停 奶 而 未 及 


等 。 较 大 儿童 的 营养 不 良 多 为 婴儿 期 营养 不 
零食 过 多 等 引起 。 


梗阻 等 


3. 
均 可 因 需 


是 导致 营养 不 良 
时 添加 辅食 ;长 期 以 淀粉 类 食品 
的 继续 ,或 因 不 良 的 饮食 习惯 ,如 偏食 .挑食 , 吃 


当 , 即 蛋白 质 产 能 应 占 总 能 


应 占 一 日 总 能 量 的 2596-3096. 
是 的 2596-3096. 


10%. jns pe 


能 量 营养 不 良 


ERAI 


白质 - 能 量 营养 不 良 (protein-energy malnutrition, PEM) 是 由 于 缺乏 能 量 和 (或 ) 蛋 白质 所 
种 营养 缺乏 症 , 主 要 见于 3 P VI FRH 


儿 , 特 征 为 体重 不 增 、 体 重 下 降 .渐进 性 消瘦 或 水 
组 织 脏 器 不 同 程度 的 功能 低下 及 新 陈 代谢 失常 。PEM 党 
WIS .抵抗 力 下 降 智力 发 育 迟 缓 .学习 能 力 下 降 等 


长远 的 不 利 影响 ,是 发 展 中 IRERE. 


4 重要 原因 ,如 母乳 不 足 而 未 及 时 添加 其 他 富 含 蛋 


GE .米粉 等 ) 喂 养 


2. 消化 豚 收 不 良 “ 消 化 吸收 障 得 ,如 消化 系统 解 前 或 功能 上 的 异常 (包括 展 独 , 胆 裂 ,山门 
PERPEIT EPEN I 肠 吸 收 不 良 综合 征 等 均 可 影响 食物 的 消化 和 »" 
需要 量 增加 “ 急 慢 性 传染 病 ( 如 麻疹 伤寒 .时 炎 结核 ) 的 恢复 期 ,生长 发 育 快速 阶段 等 
dE RUSSIE EN ARONET E 
性 肿瘤 等 均 可 使 营养 素 的 消耗 量 增多 而 导 臻 营养 不 足 。 先 天 不 足 和 生理 功能 低下 ,如 早产 \ 双 


胎 因 追赶 生长 而 需要 芋 


[ 
1. 


(1 


量 增加 可 引起 营养 不 良 、 


TA 


F B 


«AOg/L HEI «20g/L 时 
- 量 消 耗 以 维持 生命 活动 的 需要 , 故 血 清 胆 问 醉 浓度 
二 体内 脂肪 消耗 过 多 ,超过 肝脏 的 代谢 能 力 时 可 造成 肝脏 


病理 生理 ) 
新 陈 代谢 异常 
) 和 保 白 质 :由 于 蛋白 质 摄 入 不 足 或 蛋白 质 丢 
Wes 当 血 清 pre 
fei 能 最 摄 和 人 不 足 时 ,体内 脂肪 大 
TENE iè n mi 


失 过 多 ,使 体内 蛋白 质 代谢 处 于 负 平 衡 ,以 维 
十, 便 可 发 生 低 恒 白 性 水 肿 : 


" 


b 


脂肪 浸润 及 变性 。 
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碍 疾病 


(3) 糖 类 :由 于 摄 人 不 足 和 消耗 增多 , 故 糖 原 不 足 和 血糖 偏 低 , 轻 度 时 症状 并 不 明显 , 重 者 可 


引起 低 血糖 开 迷 甚至 狩 死 。 


(4) 水 、 盐 代谢 :由 于 脂肪 大 


水 肿 ;PEM 时 ATP AIRD T 
一 般 为 低 渗 状态 , 易 出 现 低 渗 性 


量 消耗 , 故 细胞 外 液 容 量 增 加 , 低 蛋 和 白 血 症 
影响 细胞 膜 上 钠 - 钾 -ATP 酶 的 运转 , 钠 在 细胞 内 注 留 ,细胞 外 液 
脱水 RAPE AREP ILIE , 低 钠 血 症 , 低 钙 血 症 和 
(5) 体温 调节 能 力 下降 : 营养 不 良 儿 体温 偏 低 , 可 能 与 热能 摄 入 不 足 ;皮下 脂肪 非 落 ,散热 


快 ;血糖 降低 ; 氧 耗 量 低 、 脉 率 和 周围 血循环 量 减少 等 有 关 。 


2. 各 系统 功能 低下 
(1) 消化 系统 : 
能 低下 , 易 发 生 腹泻 。 
(2) 循环 系统 :心脏 收缩 
(3) 泌尿 系统 : 肾 小 管 重 
(4) 神色 
he 


hf EINEN. 患 儿 结核 
比例 失调 等 。 由 于 免疫 功能 


5) 免疫 功能 :非特 异性 (如 皮肤 黏膜 
菌 素 等 迟 发 性 皮肤 反应 可 
患 儿 极 易 并 发 各 种 感染 。 


于 消化 液 和 酶 的 分 泌 减 少 \ 酶 活力 降低 , 肠 蜂 动 减弱 


力 减 弱 , 心 搏 出 量 


减少 ,血压 偏 低 , 脉 细弱 。 


吸收 功能 减低 , 尿 量 增多 而 尿 比重 下 降 。 


屏障 功能 .白细胞 吞噬 功能 


HE; 


面 低下 ,4 


[ 临床 表现 ] 
营养 不 良 的 早期 表现 是 


活动 减少 精神 较 差 、 


渐 下 降 , 主 要 表现 为 消瘦 。 皮 
耗 的 顺序 先是 腹部 ,其 次 为 躯干 IERI 
BCE . 渐 失 去 弹性 , 额 部 出 现 皱纹 , 肌 张 力 渐 降低 、 
有 挛缩 。 营 养 不 良 初期 ,身高 不 受 影响 ,但 随 病情 加 重 ,骨骼 生 


EIU; 云 FEEF 断 营 


技 ,最 后 为 面 


颠 。 皮 下 脂肪 逐渐 减少 


ER DRZ 


停 体温 不 升 
[ 实验 室 检 查 】 


不 受 肝 功能 影响 ， 
[ 诊断 】 ] 


根据 小 儿 年 龄 及 喂养 史 ,体重 下 降 
的 临床 症状 和 体征 ,典型 病例 的 诊 


.PEM 精神 状态 正常 ;重度 可 有 精神 


此 器 功能 损害 。 严 重 蛋 白质 - 


形成 恶性 循环 还 可 并 发 自发 ' 


营养 不 良 的 早期 往往 缺乏 从 
日 其 半衰期 较 长 而 不 够 灵敏 。 衣 


血浆 白 蛋白 明显 下 降 时 出 现 四 陷 性 水 肿 , 严 重 时 感染 形成 慢 必 
能 量 营 养 不 良 可 分 为 能 量 摄 入 严 

白质 严重 缺乏 为 主 的 水 中 型 (又 称 恶性 营养 不 良 ,kwashiorkor) 和 
PEM 常见 并 发 症 有 营养 性 贫血 ,以 小 细胞 低 色 素性 贫血 最 
JEER A 缺乏 常见 。 营 养 不 良 时 维和 


会 断 并 不 困难。 


5 岁 以 下 儿童 营养 不 良 的 分 型 和 分 度 如 下 : 


1. 体重 低下 ( underweig 
。 如 低 于 同年 龄 .同性 另 


ht) 体重 低 于 同年 内 


州 参照 人 群 值 的 tit 28D-38D 为 中 度 


靡 、 反 应 差 、 体 温 偏 低 . 脉 细 无 力 .无 食欲， 
t 养 不 良 可 伴 有 重要 
重 不 足 的 消瘦 型 (marasmus) .和 蛋 


EE D 缺乏 症状 不 明 
。 大 部 分 患 儿 伴 有 和 锌 缺乏 。 由 于 免疫 可 
生 低 血 糖 ,可 突然 表现 为 面色 灰白 ,神志 不 清 、 
ENE 若 诊治 不 及 时 ,可 危及 生命 。 


Tot .敏感 的 诊断 指标 。1 
1 白 蛋 向 和 视 黄 醇 结合 蛋 白 较 敏 感 ,胰岛 索 样 生长 因子 1 (1GF m 
被 认为 是 早期 诊断 的 灵敏 .可靠 的 指标 。 常 见 指标 变化 见 表 5- 


Bl F Ha) o, 


溃疡 。 重 度 营 


B 
中 间 型 (maras 


最 常见 。 还 可 有 


能 低下 , 易 患 各 种 感染 ,加 


1 浆 白 蛋白 浓度 降低 


诊断 营养 不 良 的 基本 测量 指 


? EJER 15888, AURELHG HS in 28D 以 


; 低 于 均 


, 菌 群 失调 


、 补 体 功 和 
常 伴 IgG 亚 类 缺陷 和 了 T 细 胞 亚 群 


明显 ,恢复 期 生长 发 育 加 快 


可 进一步 加 剧 而 呈现 


低 镁 血 症 。 


, 致 消化 功 


笃 系统 :精神 抑郁 ,但 时 有 烦躁 不 安 .表情 淡漠 、 反 应 迟钝 .记忆力 减退 ,条件 反射 不 易 


E) 和 特异 性 免疫 


体重 生长 速度 不 增 。 随 营养 不 良 加 重 ,体重 逐 
不 良 程度 的 重要 指标 之 一 。 


皮下 脂肪 消 
> 以 致 消失 ,皮肤 干 


MARHE KEAR” AS, A 
长 减 慢 ,身高 亦 低 于 正常 。 轻 度 


腹泻 .便秘 交替 。 


mic kwashiorkor)。 
多 种 维生素 缺乏 ， 

时 可 伴 有 维 
营养 不 良 , 从 而 
脉搏 减 慢 、 呼 吸 暂 


为 其 特征 性 改变 


全 身 各 系统 功能 率 乱 及 其 他 营 营养 素 缺乏 


[ed 


标 为 身长 和 体 导 


下 为 体重 
值 减 3SD 为 重度 


Ea E 


LER 


A 5-7 


| 
| m 


白质 -能 量 营养 不 良 的 常见 实验 室 检查 指标 


血 生化 指标 m WP CTUM s 
MALEI 红细胞 计数 脱水 和 贫血 程度 
平均 红细胞 容积 (MCV)\ 平 细胞 血红 蛋白 量 贫 ES 4( 铁 缺乏 .叶酸 和 维生素 Bo 缺乏 A 
(MCH) ,平均 红细胞 血红 蛋白 浓度 (MCHC) Mil JE) 


tín B 低 血糖 证 
电解 质 和 酸 碱 平衡 
钠 低 钠 血 症 、 脱 水 类 型 
pi 低 钾 血 症 
AA .pH RR CE 代谢 性 碱 中 毒 或 代谢 性 酸 中 毒 
总 蛋白 , 转 铁 蛋 向 、( 前 ) 白 蛋白 蛋白 缺乏 程度 
WF 肾 功 能 

C- 反 应 蛋白 (CRP)、 淋 巴 细胞 计数 ,血清 学 、 细菌 ,病毒 感染 或 症 疾 

厚 / 游 血 涂 片 
_ 大便 检查 NM 0 FER 


该 项 指标 主要 反映 慢性 或 急性 营养 不 良 。 

2. 生长 迟缓 (stunting) 身长 低 于 同年 龄 .同性 别 参照 人 群 值 的 均值 减 2SD 为 生长 迟缓 。 
如 低 于 同年 龄 .同性 别 参照 人 群 值 的 均值 减 2SD~3SD 为 中 度 ; 低 于 均值 减 3SD 为 重度 。 此 指标 
主要 反映 慢性 长 期 营养 不 良 。 

3. 消瘦 (wasting) 体重 低 于 同性 别 、 同 身高 参照 人 群 值 的 均值 减 2SD 为 消瘦 。 如 低 于 同性 
别 . 同 身 高 参照 人 群 值 的 均值 减 2SD~3SD 为 中 度 ; 低 于 均值 减 3SD 为 重度 。 此 项 指标 主要 反映 
近期 急性 营养 不 良 。 

临床 常 综合 应 用 以 上 指标 来 判断 患 儿 营养 不 良 的 类 型 和 严重 程度 。 以 上 三 项 判断 营养 不 
良 的 指标 可 以 同时 存在 ,也 可 仅 符合 其 中 一 项 。 符 合 一 项 即 可 作出 营养 不 良 的 诊断 。 

【治疗 】 

营养 不 展 的 治疗 原则 是 积极 处 理 各 种 危及 生命 的 合并 症 、 去 除 病因 、 调 整 饮食 促进 消化 功 
能 。 本 处 重点 讲述 住院 重度 营养 不 良 的 治疗 ,治疗 时 间 表 见 表 5-8。 


S8 “住院 重度 营养 不 良 儿童 治疗 时 间 表 
初始 治疗 恢复 期 治疗 ”后 期 治疗 _ 


治疗 或 预防 第 I~2 天 ”第 3~7 天 — 2-6] 第 7-26 周 
低 血糖 premens > | 


低 体温 > 

脱水 | > ps 
Os ee > 
治疗 感染 上 


纠正 微量 营养 素 缺 乏 
ee > 
UD ARM 加 í 
RJE BEAK e li s Ci ee > 
EK”) 
刺激 情绪 和 感知 的 发 育 Ee x. 


E21] EEUU 
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整个 治疗 分 3 个 阶段 : 
1. 第 一 阶段 :调整 机 体内 环境 。 主 要 包括 : 
抗 感染 。 


防治 低 血 糖 、 低 体温 、 脱 水 纠正 电解 质 送 乱 以 及 


具体 处 理 措施 及 治疗 时 间 详 见 表 5-8 和 表 5-9。 


表 5-9 蛋白 质 -能 量 营养 不 良 常见 问题 及 处 理 措施 


问题 处 理 7 
低 体温 保暖 ; ;监测 体温 
低 血 糖 症 监测 血糖 ;口服 (或 静脉 输入 ) 葡萄 糖 
脱水 口服 补液 ( 低 钠 、 低 钾 ) 纠 正 脱 水 
微量 营养 素 缺 乏 补充 铜 锌 、 铁 .叶酸 多 种 维生素 
感染 抗生素 , 抗 症 治 疗 , 即 使 无 典型 临床 症状 
电解 质 失衡 补充 充足 的 钾 和 镁 
初始 营养 保持 低 蛋 白质 和 容量 负荷 


组 织 恢复 营养 支持 高 能 量 密度 ,高 蛋白 、 含 所 有 基本 营养 素 ,易于 春 咽 和 消化 的 饮食 


刺激 通过 精神 运动 刺激 预防 饥饿 产生 的 长 期 的 社会 心理 效应 
预防 复发 尽早 寻找 导致 蛋白 质 - 能 量 营养 不 良 的 原因 ,预防 应 包括 家 庭 和 社区 的 共同 参与 


2. 第 二 阶段 :纠正 微量 营养 素 的 缺乏 
(1) 多 种 维生素 及 矿物 质 的 补充 :所 有 严重 


营养 不 良 的 患 儿 都 有 维生素 和 矿物 质 的 缺乏 。 


采用 多 种 维生素 或 矿物 质 纠正 营养 素 缺乏 症 十 分 重要 ( 表 5-10)。 


表 5-10 维生素 及 矿物 质 补充 时 间 及 其 剂量 


营养 素 Am 开始 /持续 时 间 NEUES RU UU UBCSNS US 
维生素 A 第 1 天 >12 个 月 :200 000 IU 


6-12 个 月 :100 000IU 
0-5 个 月 :50 000IU 


叶酸 第 1 天 Smg/d 
至 少 持续 到 2 R lmg/d 

8 à 2 Ji 2mg/d 

55 至 少 持续 到 2 周 0.3mg/ (kg*d) 

We 至 少 持续 到 2 周 3mg/ (kg*d) 


WE: BOE 1 个 月 内 未 补充 维生素 A 的 患 儿 ;#, 仅 在 体重 开始 增加 时 补充 


电解 质 / 矿 物质 / 维 生 业 联合 对 严重 
溶液 和 叶酸 的 补充 ,但 在 第 1 天 仍 应 该 给 予 大 并 
时 补充 铁 剂 。 


不 良 患 儿 的 治疗 是 有 效 的 ， ee ie 页 
| 量 维生素 A 和 叶酸 的 补充 ,并 在 体重 开始 增加 


(2) 开始 喂养 :在 病情 稳定 阶段 , 患 儿 可 以 进食 后 应 马上 进行 喂养 ,给 予 充足 的 能 量 和 和 蛋白 


质 , 以 维持 患 儿 基本 的 生理 过 程 . 
具体 操作 如 下 : 
1) 少 上 吃 多 餐 低 渗透 压 和 低 乳 糖 的 食物 ; 


2) 口服 或 另 骨 管 管 饲 喂食 (禁止 肠 外 制剂 方 能 量 补充 100kcal/(kg*d) [ 418.4kJ/ Ckg* D ]; Æ 


白质 1~1.5g/(kg*d); 液 体 130ml/(kg*d) [严重 水 | 
) 母乳 别 养 的 患 儿 ,鼓励 继续 母乳 咀 养 ,但 
间 及 其 剂量 见 表 5-11. 


由 时 给 予 100ml/ (kg*d), 液 体 量 包括 生 奶 |; 
要 确保 各 种 营养 素 达到 其 需要 量 ， 上 有 具体 喂养 时 
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表 5-11 儿童 牛奶 每 天 补充 量 推荐 表 


时 间 ( 天 ) 频率 mV(kg* 次 ) mV/(kgd) — 
1~2 2 小 时 /次 11 130 
3-5 3 小 时 /次 16 130 
6~7+ 4 小 时 /次 92 130 


食欲 良好 应 水 肿 儿 童 ( 表 5-11) 可 在 2~3 天 内 完成 (例如 每 个 水 平 只 需 施 行 24 小 时 ); 当 患 
儿 在 病程 中 体重 减轻 或 增加 时 , 仍 应 按 第 1 天 的 体重 来 计算 进食 量 。 


监测 指标 及 其 注 :包括 进食 量 及 食物 的 残留 量 、 哎 吐 情况 .水 样 便 的 频率 和 每 日 的 
体重 。 

患 儿 在 稳定 阶段 ,上 腹 海 应 该 逐渐 减少 ,水 肿 患 儿 体 重 应 该 减轻 。 

3. 第 三 ea K 


A JL £c CA PCR e UE AERE E f — 1 fri ,通常 在 可 以 进食 后 1 周 出 现 ,建议 逐步 过 渡 ， 
以 避免 当 患 儿 突 人 i mn FN emt 为 达到 高 的 摄 入 量 和 快速 的 体重 增 
长 [ >10g/(kg:d)], 震 要 积极 的 喂养 方式 。 建 议 采 用 每 100ml 能 量 100kcal(418.4kJ), 蛋 白质 2.9g 
的 牛奶 进行 喂养 。 具 体操 作为 : 
(1) 过 滤 时 期 的 喂养 
1) 在 初始 的 48 小 时 采用 每 100ml 含 能 量 100kcal (418.4kJ)、 蛋 白质 2.9g 的 牛奶 进行 喂养 ; 
2) 之 后 在 连续 的 喂养 中 每 次 增加 10ml ,直至 喂食 后 有 食物 剩余 。 大 约 当 进食 量 达 到 30ml/ 
(kg*1X) | 200ml(kg:d)] 时 会 出 现 食物 剩余 。 
3) 每 4 小 时 一 次 连续 监测 ,如 果 呼 吸 频 
减少 每 次 的 喂养 量 , 有 具体 操作 见 表 5-12. 


增加 幅度 >5 次 /分 ,脉搏 增加 幅度 >25 次 /分 ， 


了 


表 5-12 “过渡 时 期 患 儿 的 喂养 时 间 及 其 剂量 


时 间 ( 天 ) 频率 ml/(kg* 次 ) 时 间 ( 天 ) 频率 ml/(kg- Xe) 
TW vs c COME UT NR RTMANOET A zu : , mW 
f 4 小 时 /次 16 | 2 4 小 时 /次 22 
1 4 小 时 /次 19 | 


注 ; 给 予 患 儿 22mlkg/ 次 之 后 每 次 增加 10ml 


(2) 过 滤 后 期 的 喂养 

1) 每 100ml 含 能 量 100kcal (418.4kJ)、 蛋 白质 2.9g 的 牛奶 (至 少 4 小 时 /次 ) 不 限量 喂食 ; 

2) 能 量 150-220kcal/ (kg*d) | 627.6-920.48k) / (kg*d) ]; 

) 蛋白 质 4~6g/ (kgd); 

4) 母乳 喂养 的 患 儿 , 鼓 励 继 续 进 行 母乳 喂养 (注意 :母乳 并 不 能 为 生长 追赶 提供 足够 的 能 量 
HEA 

(3) 过 滤 期 后 评估 体重 增长 水 平 的 监测 ; 

D 在 每 日 清晨 喂食 前 测量 患 儿 体重 ; 

2) 每 周 以 g/( ke D 的 形式 计算 并 记录 体重 增长 情况 。 如 果 体重 增长 :A 差 [ <Sg/ (kg d) ]. 
A JL 18; AMAI 重新 评估 ;B 中 等 | 5- 10g/ (kg d), RAIRA 需求 是 否 得 到 ili 8 或 是 否 有 被 忽 
视 的 感染 ;C 良好 [ >10g/(kg.d) ], 继 续 鼓 励 母 亲 和 带 养 者 。 

4. 其 他 

(D 提供 感官 刺激 和 情绪 上 的 支持 :在 严重 营养 不 良 的 患 儿 中 ,精神 和 行为 的 发 展 均 有 延 
BO di 


SS 


戏 治 
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1) 温柔 地 呵护 ; 
2) 一 个 快乐 有 刺激 的 环境 ; 


营养 和 营养 障碍 疾病 


3) 结构 化 的 游戏 治疗 ,15~30min/d; 


4) 在 患 儿 症状 好 转 的 前 提 下 尽早 7 


开始 身体 活动 ; 


5) 母亲 的 参与 (例如 安抚 ,喂食 .洗澡 .游戏 等 )。 


(2) 出 院 后 的 随访 : 患 儿 身高 的 体重 达到 90% 可 以 认定 为 疾病 康复 ,但 因为 生长 迟缓 ， 
年 龄 的 体重 可 能 仍然 偏 低 。 良 好 的 喂养 方法 逢 
1) 应 教会 父母 或 带 养 者 :四 怎样 频繁 喂 
AJT o 
2) 给 父母 或 带 养 者 的 建议 :中 定期 儿 保 门 


一 次 维生素 A。 


【预防 】 


1. 合理 喂养 ”大 力 提 倡 母乳 喂养 ,对 母乳 不 足 或 不 宜 母乳 喂养 者 


合 喂养 或 人 工 喂养 并 及 时 添加 和 辅助 食品 ; 纤 


人 饱 ， 


Hr mi 


ERES (EG B0 — RR 
密切 相关 ,已 成 为 当今 大 部 分 公 
和 肥胖 发 病 率 持 
在 我 国 部 分 城市 学 擒 其 儿童 超 重 和 


! 感 官 刺激 在 家 里 也 应 该 继续 坚持 。 


能 量 和 营养 密集 型 食物 ; @) 怎 样 给 


S 


诊 复查 ;@) 确 保 


正 偏食 .挑食 , 吃 零食 的 不 


定期 测量 体重 ,并 将 体重 值 标 在 生长 发 育 监测 


儿童 单纯 性 肥胖 (obesity) 是 由 于 1 


长 Hg 65 E 
& 期 能 量 


午餐 应 保证 供给 足够 的 能 量 和 蛋白质。 
2. 推广 应 用 生长 发 育 监测 图 
增长 缓慢 或 不 增 , 应 尽快 查 明 原因 ,及 时 予以 纠正 。 


一 、 儿 前 单纯 性 肥胖 
摄 入 超过 人 体 的 消耗 ,使 体内 


j 续 上 升 ,一 些 发 展 


Er 


生 疾病 - HE 
共 健 康 问题 的 根源 。 


PE 


高 达 1096 以 上 。 


峙 不 仅 影 响 儿 童 健康 ， 


患 儿 


结构 化 的 游 


度 苗 的 接种 ;3) 确 保 每 6 个 月 给 予 


应 及 时 给 予 指导 ,采用 混 
良 习惯 ,小 学 生 早餐 要 吃 


图 上 ,如 发 现 


BIRER R AE 
与 成 年 期 代谢 综合 征 发 
目前 不 仅 是 发 达 国 家 及 大 城市 儿童 超重 
中 国 ,包括 我 国 及 农村 儿童 超重 和 肥胖 发 生 率 也 有 增加 趋势 ， 


【病因 】 


Td 


,能量 摄 入 过 多 “是 肥胖 的 主要 原因 ,过 去 几 十 年 ,食物 的 种 类 和 消费 发 生 
化 食品 MERR i .烧烤 类 食品 . 含 糖 饮 料 .零食 摄 


巨大 变化 , 快 


曾 多 ,饮食 不 均衡 ,脂肪 摄 和 人 过 多 ， 


多 余 的 能 量 转化 为 脂肪 贮存 体内 ,导致 儿童 肥胖 。 另 外 孕 母 摄 和 过 多 ,选择 性 前 宫 产 兴起 ,巨大 
儿 出 生 增加 ,导致 早期 超重 和 肥胖 增多 。 


当 的 体育 锻炼 是 引发 肥 用 


2. 活动 量 过 少 


运动 ,形成 恶性 循环 。 


与 600 多 个 基 
EREE 
后 代 发 生 肥 胖 


前 3 个 月 . 生 后 第 1 年 和 11~13 岁 三 个 阶段 ,车 
增多 性 肥胖 ,治疗 较 困 难 且 易 复发 ;而 不 在 此 脂肪 细胞 增多 时 期 发 生 的 肥胖 ,脂肪 细 


3. 遗传 因素 


全 


者 仅 10%~14%. 
4. 其 他 
习 成 绩 低 下 ) 以 及 心理 异 
[ 病理 生理 ] 
引起 肥胖 上 


电子 产品 的 流行 AA 
证 的 重要 因素 , 昌 


&( 玩 电脑 、 
1 使 摄食 不 


与 环境 因素 相 比 较 , 遗 传 因 
H 标志 物 和 染色 体 区 域 有 关 。 
A 70%~80%; 双亲 之 一 肥胖 


如 进食 过 快 ,或 侈 食 中 枢 和 饥饿 
常 等 因素 亦 可 致 


素 对 肥胖 的 作 
的 家 族 ; 
者 ,后 代 肥 


En 


原因 为 脂肪 细胞 数目 增多 或 体积 增 大 。 人 体 脂 肪 细胞 数量 的 增多 主要 在 出 生 


义 及 看 电视 等 ) 活动 过 少 和 缺乏 适 
多 ,也 可 引起 肥胖 。 肥 胖 儿 童 大 多 不 喜爱 
用 更 大 。 目 前 研究 认为 ,人 类 肥胖 
生 与 多 基因 遗传 有 关 。 双 亲 均 肥胖 的 
胖 发 生 率 约 为 40%~50%; 双 亲 正 常 的 


中 枢 调 节 失 衡 以 致 多 食 ; 精 神 创伤 (如 亲人 病故 


过 量 进 食 。 


肥胖 发 生 在 这 三 个 时 期 , 即 可 引起 脂肪 细胞 数目 


而 数目 正常 ,治疗 较 易 奏效 。 肥 胖 患 儿 可 有 下 列 代 谢 及 内 分 逆 改 变 


包 体积 增 大 
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1. 体温 调节 与 能 量 代谢 “肥胖 儿 对 外 界 体温 的 变化 反应 较 不 敏感 ,用 于 产 热 的 能 量 消 耗 较 
正常 儿 少 ,使 肥胖 儿 有 低 体 温 倾 向 。 
2. 脂 类 代谢 “肥胖 儿 常 伴 有 血浆 甘油 三 酯 .胆固醇 极 低 密度 脂 蛋白 (VLDL) 及 游离 脂肪 
酸 增加 ,但 高 密度 脂 蛋 白 (HDL) 减 少 。 故 以 后 易 并 发 动脉 硬化 、 冠 心病 、 高 血压 、 胆 石 症 等 疾病 。 
3. 蛋白 质 代 谢 ”肥胖 者 嗓 叭 代谢 异常 ,血尿 酸 水 平 增 高 , 易 发 生 痛 风 症 。 
4. 内 分 沁 变 化 ”内分泌 变 化 在 jen ; 
(1) FAR ZH E 游记 
正常 ,但 发 现 T; 受 体 减 E 
(2) 甲状 旁 腺 激素 】 £D fi den) Lift ig PTH 水 平 升 高 ,25-(OH)D, 及 24,25- (OH),D, 
水 oos ,可 能 与 肥胖 的 骨 质 病变 有 关 。 
的 变 so 肥胖 儿 血 浆 生 长 激素 减少 ;睡眠 时 生长 激素 分 泌 高 峰 消失 ;在 低 
idR RA Wap S 素 分 泌 反 应 迟钝 - (EUR JL IGF-1 分 泌 正常 ,胰岛 素 分 泌 增 加 ,对 
生长 激素 的 减少 起 至 Tie  , 故 患 儿 无 B KR HRS. 
(4) 性 激素 的 变化 :女性 肥胖 患者 雌 激素 水 平 增高 ,可 有 月 经 不 调和 不 孕 ; 男 性 患者 因 体内 
各 肪 将 雄 激素 芳香 化 转变 为 肉 激 索 , 雌 激素 水 平 增高 ,可 有 轻 度 性 功能 低下 .阳痿 ,但 不 影响 办 
丸 发 育 和 精子 形成 。 
(5) 糖 皮质 激素 :肥胖 患 儿 尿 17- X838 filii ,17- 酮 类 
正常 或 轻 度 增加 ,昼夜 规律 存在 。 
(6) 胰岛 素 与 糖 代谢 的 变化 :肥胖 者 有 高 胰岛 素 血 症 的 同时 又 存在 胰岛 素 抵 抗 , 致 糖 代谢 异 
常 ,可 出 现 糖 耐量 减低 或 糖尿 病 。 
【 临床 表现 】 
肥胖 可 发 生 于 任何 年 龄 ,但 最 常见 于 婴儿 期 .5~6 岁 和 青春 期 , 且 男 3 RS INS 患 儿 食欲 
旺盛 是 喜 上 吃 甜食 和 高 脂肪 食物 。 明 显 肥胖 儿童 常 有 疲劳 感 ,用 力 时 气短 或 腿 痛 。 严 重 肥胖 者 上 
脂肪 的 过 度 堆 积 限制 了 胸廓 和 有 肾 肌 和 运动, 使 肺 通气 量 不 足 . 呼 吸 浅 快 , 故 肺泡 换 气 量 减少 , 造 
成 低 氧 血 症 .气急 .发 绀 .红细胞 增多 ,心脏 扩大 或 出 现 充血 性 心力 衰竭 甚至 死亡 , 称 肥 n 
不 良 综合 征 (Pickwickian syndrome); 
We e RJL FEWE W ELA 8235) ] , CREATE R3. EER A PRIUS 
过 多 ,使 胸 腹 性 部 及 大 腿 皮 肤 出 现 皮 纹 ; 因 体重 过 重 ,走路 时 双 下 上 肢 负 荷 过 重 可 致 膝 外 翻 和 扁 
平 足 。 女 孩 胸 部 脂肪 堆积 应 与 乳房 发 育 相 鉴别 ,后 者 可 触 到 乳腺 组 织 硬 结 。 男 性 肥胖 儿 因 大 腿 
内 侧 和 会 阴部 脂肪 堆积 ,阴茎 可 隐匿 在 阴 拒 脂肪 垫 中 而 被 误诊 为 阴茎 发 育 不 良 。 
肥胖 小 儿 性 发 育 常 较 早 , 故 最 终身 高 常 略 低 于 正常 小 几 。 由 于 怕 被 别人 计 笑 而 不 三 与 其 他 
小 儿 交 往 ,故常 有 心理 上 的 障碍 ,如 自卑 EUIS DORAE 
【 实验 室 检 查 】 
肥胖 儿童 常规 应 检测 血压 , 糖 耐量 . 血 精 .腰围 .高 密度 脂 蛋 白 (HDL)、 低 密度 脂 蛋 白 (LDL)、 
Hi 三 酯 .胆固醇 等 指标 ,根据 肥胖 的 不 同 程度 可 能 出 现 其 中 某 些 指标 的 异常 ,严重 的 肥胖 儿童 
肝脏 超声 波 检查 常 有 脂肪 肝 。 
Tew ) 
岁 以 上 儿童 肥胖 诊断 标准 有 两 种 ,一 种 是 年 龄 的 体质 指数 (hody mass index, BMI), BMI 是 
E (kg)/ EFIE BASÉ 75 (m°), JLH BMI 在 P, - Pu 为 超重 ,超过 Pos 为 肥胖 ; 另 一 种 方法 是 
用 身高 (身长 ) 的 体重 评价 肥胖 , 当 身 高 (身长 ) 的 体重 在 Puis Pus 为 超重 ,>Pw 为 肥胖 。 
( 鉴别 诊断 】 
1. 伴 肥胖 的 遗传 性 疾病 
(1) Prader-Willi 综合 征 : 呈 周围 型 肥胖 体态 Ep et] EIE EC .手脚 小 . 肌 张 力 低 .外 生殖 cd 


Hr 


离 T 等 均 正常 ,下 丘脑 -垂体 -甲状 腺 轴 也 


醇 及 皮质 醇 均 可 增加 ,但 血浆 皮质 醇 


= 


= 
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器 发 育 不 良 。 本 病 可 能 与 位 于 15412 的 SNRPN 基因 缺陷 有 关 。 
(2) Laurence-Moon-Biedl 综合 征 : 周 围 型 肥胖 .智能 轻 度 低下 .视网膜 色素 沉着 .多 指 趾 .性 功 
能 减低 。 


(3) Alstrom 综合 征 :中 央 型 肥胖 .视网膜 色素 变性 .失明 、 神 经 性 耳 厦 ,糖尿病 。 
2. 伴 肥 胖 的 内 分 泌 疾 病 
(4) 肥胖 生殖 无 能 症 (Fr5hlich syndrome): 本 症 继 发 于 下 丘脑 及 垂体 病变 ,其 体 脂 主要 分 布 在 
S8 .类 下 .乳房 下 肢 、 会 阴 及 辟 部 ,手指 . 足 趾 显得 纤细 ,身材 锈 小 ,第 二 性 征 延 迟 或 不 出 现 ， 
(2) 其 他 内 分 泌 疾 病 :如 肾上腺 皮质 增生 症 .甲状 腺 功能 减退 症 .生长 激 崇 缺乏 症 等 , 虽 有 皮 
旨 增 多 的 表现 ,但 均 各 有 其 特点 , 故 不 难 鉴别 。 
【治疗 】 
肥胖 症 的 治疗 原则 是 减少 产 热 能 性 食物 的 摄 入 和 增加 机 体 对 热能 的 消耗 ,使 体内 脂肪 不 断 
减少 ,体重 逐步 下 降 。 饮 食疗 法 和 运动 疗法 是 两 项 最 主要 的 措施 ,药物 治疗 效果 不 很 肯定 ,外科 
手术 治疗 的 并 发 症 严重 ,不 宜 用 于 小 儿 。 
饮食 疗法 ”鉴于 小 儿 正 处 于 生长 发 育 阶段 以 及 肥胖 治疗 的 长 期 性 , 故 多 推荐 低 脂肪 AE 
糖 类 和 高 蛋白 、 高 微量 营养 素 .适量 纤维 烷 食 谱 。 低 脂 饮 食 可 迫使 机 体 消 耗 自身 的 脂肪 储备 ,但 
也 会 使 蛋白 质 分 解 , 故 需 同时 供应 优质 蛋白 质 。 糖 类 分 解 成 葡萄 糖 后 会 强烈 刺激 胰岛 素 分 泌 ， 
从 而 促进 脂肪 合成 , 故 必须 适量 限制 。 适 量 纤 维 素食 物 的 体积 在 一 定 程度 上 会 使 患 儿 产生 饱 腹 
感 ,新 鲜 水 果 和 蔬菜 富 含 多 种 维生素 和 纤维 素 , 且 热 能 低 , 故 应 鼓励 其 多 吃 体 积 大 而 热能 低 的 蔬 
菜 类 食品 ,其 纤维 还 可 减少 糖 类 的 吸收 和 胰岛 素 的 分 沁 , 并 能 阻止 胆 盐 的 肠 肝 循环 ,促进 胆 癌 醇 
排泄 , 且 有 一 定 的 通 便 作用 。 葛 卜 S h .青菜 黄瓜、 番茄 oS EE ERE 柑橘、 竹笋 等 均 可 选择 。 
良好 的 饮食 习惯 对 减肥 具有 重要 作用 ,如 避免 不 吃 早餐 或 晚餐 过 饱 ,不 吃 夜 家 ,不 吃 零食 ， 
减 慢 进 食 速度 、 细 嚼 慢 咽 等 。 不 要 经 常用 食物 对 儿童 进 行 奖励 ;父母 .兄弟 姐妹 及 同伴 建立 平衡 
膳食 ,健康 饮食 习惯 ,多 尝试 新 食物 。 
2. 运动 疗法 ”适当 的 运动 能 促使 脂肪 分 解 , 减 少 胰岛 素 分 泌 ,使 脂肪 合成 减少 ,蛋白 质 合成 
增加 ,促进 肌肉 发 育 。 肥 胖 小 儿 常 因 动 作 策 拙 和 活动 后 易 累 而 不 愿 锻炼 ,可 鼓励 和 选择 患 儿 喜 
欢 和 有 效 易于 坚持 的 运动 ,如 晨 间 跑步 .散步 ,做 操 等 ,每 天 坚持 至 少 运动 30 分 钟 ,活动 量 以 运 
\ 感 到 疲劳 为 原则 ;尤其 注意 饭 后 不 要 立刻 坐 下 来 看 电视 ,提倡 饭 后 参加 家 务 和 
散步 ,运动 要 循序 渐进 ,不 要 求 之 过 急 。 如 果 运 动 后 疲惫 不 堪 ,心慌 气 促 以 及 食欲 大 增 均 提示 活 
动 过 度 。 
3. 药物 治疗 ”一般 不 主张 用 药 , 茶 丙 胺 类 和 马 叫 只 类 等 食欲 抑制 剂 以 及 甲状 腺 素 等 增加 消 
耗 类 药物 对 儿童 均 应 慎 用 。 
【预防 ) 
1. 加 强健 康 教育 ,保持 平衡 膳食 ,增加 运动 。 
2. 儿童 肥胖 预防 从 孕期 开始 ,世界 卫生 组 织 建 议 ,预防 儿童 肥胖 应 从 胎儿 期 开始 ,肥胖 的 预 
防 是 全 社会 的 责任 ( 表 5-13)。 


fs 


ne S548 ”儿童 肥胖 预防 建议 
媳 娠 期 t. 孕前 体质 指数 在 正常 范围 
2. 不 吸烟 
3. 保持 可 耐 受 的 适度 运动 
4 好 娠 糖尿 病 时 ,进行 精确 的 血糖 控制 
“后 及 婴儿 期 1 至 少 尽 乳 嘿 养 3 个 月 
2. Miis LA Ms Co RUE (液体 ) 
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家 庭 l. 冉 定 家 庭 吃饭 的 地 点 和 时 间 
2. 不 要 忽略 进 餐 . 尤 其 是 早餐 
3. 吃饭 时 不 看 电视 
4. 使 用 小 盘子 ,并 使 餐具 远离 餐桌 
5. 避免 不 必要 的 甜 或 油 肛 的 食物 和 饮料 
6. 搬 走 儿童 中 的 电视 机 ,限制 看 电视 和 玩 游戏 的 时 间 
学 校 1. HERH i-r UT SES S 
. 检查 自动 售 货 机 的 物品 ,并 替换 成 健康 的 物品 


DEC, 


2 
3. 安装 饮水 机 
4. 对 老师 进行 基础 营养 与 体力 活动 益处 的 教育 
5. 儿童 从 幼儿 周到 高 中 均 进行 适宜 的 饮食 与 生活 方式 教育 
6. 制订 体育 教育 的 最 低 标准 ,包括 每 周 2~3 次 ,每 次 30~45 分 钟 强度 的 运动 
7. Silly "EE JL SET 1 个 成 人 带领 几 组 儿童 走路 上 学 
社区 1. 为 各 年 龄 段 儿 童 增加 家 届 和 游乐 设施 
2. 不 鼓励 使 用 电梯 和 自动 人 行道 
3. 提供 如 何 购物 及 准备 更 健康 的 因 文 化 不 同 食物 不 同 的 信息 
卫生 保健 人 员 l. 解释 生物 因素 和 遗传 因素 对 肥胖 的 影响 
2. 给 予 儿童 年 龄 的 体重 预期 值 
3. 把 肥胖 列 为 一 种 疾病 ,促进 对 肥胖 的 认识 ,医疗 报销 ,并 乐 
企业 1. 针对 儿童 ,提供 适合 儿童 年 龄 的 食物 营养 标签 (如 浅 红 或 
2. 鼓励 儿童 为 了 玩 必须 运动 的 交互 式 视屏 游戏 的 营销 
3. 请 名 人 为 儿童 的 健康 食品 做 广告 ,促进 儿童 吃 早餐 及 规律 进食 
l. 定义 肥胖 为 疾病 
2. 寻找 新 的 途径 来 资助 健康 生活 方式 项 目 ( 比 如 食品 /饮料 税收 的 收入 ) 
3. 政府 补贴 计划 ,促进 新 鲜 水 果 和 蔬菜 的 消费 
4. 提供 财政 激励 措施 ,鼓励 更 多 的 健康 产品 ,并 对 消费 者 进行 产品 内 容 教育 
5. 提供 财政 激励 措施 ,鼓励 学 校 发 起 体育 创新 活动 及 建立 营养 项 目 
6. 允许 税 前 扣除 减 重 和 锻炼 计划 的 成 本 
7. 为 城市 规划 员 提 供 建 立 自行 车 ,慢跑 和 步行 道路 的 基金 
8. 禁止 针对 学 龄 前 期 儿童 的 快餐 食品 的 广告 ,并 限制 针对 学 龄 儿童 的 广告 


意 及 有 能 力 提供 治疗 
绿色 食物 ,大 小 ) 


N 


政府 和 监督 机 构 
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~ WEE AS A 缺乏 证 


维生素 A 缺乏 症 (vitamin A deficiency disorder, VAD) 是 指 机 体 所 有 形式 和 任何 程度 的 维 生 
HE A 


K A 不足 的 表现 ,包括 临床 型 维生素 A 缺乏 . 亚 临床 型 维生素 A 缺乏 及 可 疑 亚 临床 型 维 
& A 缺乏 表现 为 经 典 的 皮肤 角 化 过 度 和 眼 十 燥 症 ， 


缺乏 (或 边缘 型 维生素 A 缺乏 )， 临 床 型 维生素 
边缘 型 和 亚 临床 型 维生素 A 缺乏 无 特异 表现 ,主要 与 反复 呼吸 道 感染 .腹泻 和 贫血 等 广泛 影响 
有 关 , 增 加 婴 幼 儿 的 发 病 率 和 死亡 率 。 


维生素 A 缺乏 症 是 全 球 范围 内 最 普遍 存在 的 公共 卫生 营养 问题 ,大 约 有 1.27 亿 学 龄 前 儿 


章 为 维生素 A 缺乏 ,其 中 440 万 患 有 一 定 程度 的 眼 干 燥 症 .发展 中 国家 有 720 万 香 妇 为 维生素 


Lon | 
ED 二 
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A 缺乏 ,1350 万 为 边缘 型 维生素 A 缺乏 ;每 年 有 600 多 万 孕妇 发 生 夜 盲 症 。 我国 学龄 前 儿童 维 
R A 缺乏 约 为 9%~11%, 边 缘 型 维生素 A 缺乏 约 为 30%~40%。 维 生 素 A 缺乏 症 是 联合 国 千 
年 发 展 目标 重点 消灭 的 疾病 之 一 。 
【 吸收 与 代谢 】 
1. 维生素 A 的 来 源 维生素 A 是 指 具 有 全 反 式 视 黄 醇 生物 活性 的 一 组 类 视 黄 醇 物质 , 包 
括 视 黄 醇 (retinol)、 视 黄 醛 (retinal)、 视 黄 酯 


膳食 来 源 
(retinyl ester) 及 视 黄 酸 (retinoic acid, RA), 
视 黄 酸 是 维生素 A 在 体内 发 生 多 种 生理 作 | | 
用 的 重要 活性 形式 。 维生素 A 主要 有 两 大 视 黄 醇 棕榈 酸 视 黄 醉 B- Iss hx 
来源 ,一 类 是 动物 性 食物 的 视 黄 醇 ,如 在 乳 pa S 
类 、 和 蛋 类 和 动物 内 脏 中 含量 丰富 ; 另 一 类 是 和 吸收 gw 
植物 类 食物 ,如 能 成 为 维生素 A Ito 


乳化 和 吸收 : Tas 枸 酸 再 酯 化 


素 (carotenoid), 其 中 B- 胡 草 仆 素 具有 的 
维生素 A 活性 最 高 ,在 深 色 蔬 菜 和 水 果 中 含 肝脏 XI HERE e Fs 
量 丰 富 ,其 在 肠 道 转化 为 维生素 A 的 比例 是 
6 : 1，( 近 期 研究 转化 率 可 能 在 12-220 : 1) 77 qmm 
维生素 A 和 B- 胡 欧 上 素 皆 为 脂 溶性 ,其 消 RAMAN nass 
化 吸收 的 机 制 与 脂 类 相同 (图 5-2)。 RBP: HRF: 

2. 维生素 A 的 转运 维生素 A 在 小 | | 
细胞 吸收 ,与 乳 糜 微粒 结合 ,通过 淋巴 系 上 上皮 细胞 Ja RJA 


统 人 血 , 转 运 到 肝脏 ,再 酯 化 为 棕榈 酸 酯 储 

存在 星 状 细胞 。 当 周围 对 组 织 需要 时 ,肝脏 

中 的 维生素 A 栈 经 酯 酶 水 解 为 视 黄 醇 ,与 肝脏 合成 的 视 黄 醉 结合 蛋白 (retinol- binding protein, 

RBP) 结 合 , 再 与 血浆 中 的 转 甲 状 腺 素 蛋 白 (TTR) 结合 形成 复合 体 ,以 减少 视 黄 醇 从 肾 小 球 小 过 。 
3. 维生素 A 的 核 受 体 上 述 复合 体 与 臣 细 胞 上 的 RBP 受 体 相 结合 ,将 视 黄 醇 释放 和 人 靶 细 

胞 转变 为 视 黄 酸 , 视 黄 酸 与 其 细胞 核 膜 的 特异 性 受 体 视 黄 酸 核 受 体 (retinoic acid receptor, RAR) 

和 类 视 黄 蕉 核 受 体 (retinoids X receptor, RXR) 相 结合 ,上 调 或 抑制 几 百 种 基因 的 表达 , 视 黄 酸 作 

为 核 激素 发 挥 作用 。 

[ 生理 功能 和 病理 改变 】 

1. 构成 视觉 细胞 内 的 感光 物质 


5-2 维生素 A 肠 道 吸收 及 代谢 的 分 子 机 制 


EEZ A 缺乏 特别 敏感 ,位 于 视网膜 上 i 
的 11- 顺 式 视 黄 醛 与 视 蛋 白 结合 ,形成 与 感受 暗 光 有 关 的 视 紫红 质 ; 当 光 线 照射 到 视网膜 时 ， 
生 一 系列 复杂 的 生物 化 学 反应 ,导致 神经 冲动 。 在 此 过 程 中 ,除了 消耗 能 量 和 酶 外 ,还 有 部 hse 
黄 醋 变 成 视 黄 醇 被 排泄 ,所 以 必须 不 断 ] vM 充 维生素 A ,才能 维持 正常 视觉 过 程 。 
2. 影响 上 皮 稳 定性 .完整 性 维生素 A 缺乏 导致 上 皮 组 织 内 的 秋 液 分 泌 细 胞 被 角 和 蛋白 生 
成 细胞 替代 ,这 种 改变 导致 皮肤 . 眼 结膜 和 角膜 干燥 。 维 生 素 A 能 调节 糖 蛋 白 和 和 独 多 糖 等 化 合 
物 有 关 的 酶 表达 ,最 后 导致 严重 的 眼 干燥 症 和 角膜 溃疡 。 缺 乏 的 初期 病理 改变 是 上 皮 组 织 的 干 
煤 ,继而 形成 过 度 角 化 变性 和 腺 体 分 泌 减少 。 这 种 变化 累及 全 身上 皮 组 织 , 尤 其 是 呼吸 道 . 消 化 
道 和 泌尿 道 。 
3. 促进 生长 发 育 和 维护 生殖 功能 ”维生素 A 通过 细胞 的 RNA 、DNA 的 合成 及 生长 激素 的 
分 泌 而 影响 生长 发 育 ,还 影响 正常 精子 发 生 和 胎盘 发 育 。 
4. 维持 和 促进 免疫 功能 ”维生素 A 以 其 特定 的 途径 参与 维持 机 体 的 免疫 活性 ,帮助 机 体 
Mei ans 参与 维护 TT 细胞 介 导 的 免疫 反应 ,促进 免疫 细胞 产生 抗体 的 能 力 , 促 进 T 淋 巴 
由 胞 产生 某 些 细胞 因子 。 维 生 素 A 缺乏 通过 影响 免疫 细胞 内 视 黄 酸 受 体 的 表达 相应 下 降 而 影 


. 响 机 体 的 免疫 功能 。 


5. 影响 造血 


维 生 


【病因 ] 


1. 原 发 性 因素 维 


2. 消化 吸收 


帮助 ,膳食 中 脂肪 
起 胆汁 和 胰腺 酶 分 泌 减 少 ,一 些 江 


和 胡萝卜 素 
母体 ,如 在 ! EISA EE 的 维 4 


维 


ARAM. 
r4 Hr 


维生素 A R [3E 


3. 储存 利用 


任何 最 


比 消 耗 性 传 梁 病 ,尤其 是 
台 尽 , 摄 和 人 和 量 则 往 
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素 A 缺乏 可 能 主要 影响 铁 的 转运 和 贮存 ,影响 红 系 造血 ,从 而 引起 贫血 。 


ER A 缺乏 在 5 岁 以 下 儿童 中 的 发 生 率 远 高 于 成 人 ,其 主要 原因 是 维 


素 A 为 脂 溶性 维 生 
它们 的 吸收 有 密 纪 


的 消化 和 吸收 。 
影响 肝脏 功 t 
L 童 中 的 


M" "m 3& A 缺乏 症 的 发 生 。 


【 临床 表现 】 


维生素 A 缺乏 症 的 临床 表现 与 其 缺乏 的 
A 缺乏 和 亚 临 床 缺 乏 阶 段 


主要 表 


E 
E. 


现 为 非特 异 的 临床 表现 ,如 感染 


增加 和 贫血 等 ,在 重度 缺乏 阶段 


才 表 现 为 维生素 


表现 一 眼 干燥 症 。 


1. 眼 部 表现 
和 体征 是 维生素 


的 表现 ,外 观 眼 


2. 皮肤 表现 


村 续 数 周 后 ,开始 
结膜 、 角 | 
失去 光泽 ,自觉 痒 
部 检查 可 见 结膜 近 


的 或 最 早 被 认识 到 的 表现 。 夜 
育 或 暗 光 中 视 物 不 清 最 早出 现 ， 


的 联系 。 
化 道 疾病 ,如 急性 肠炎 、 粥 样 泻 等 造成 骨 肠 功能 亲 乱 都 可 以 影 


入 疾病 


都 很 难 通 过 胎盘 进入 胎儿 体内 ,因此 新 生 儿 血清 和 肝脏 中 的 维生素 A 水 平 明 
3€ 4 补充 则 极 易 出 现 维生素 A 缺乏 症 。 


. 它 和 胡 葛 下 素 在 小 肠 的 消化 吸收 都 依靠 胆 盐 的 
膳食 中 脂肪 含量 过 低 ,胰腺 炎 或 胆石 证 引 


都 会 影响 维生素 A 在 体内 的 储存 量 , 造 成 维生素 


麻疹 猩红热 .肺炎 和 结核 病 等 都 会 使 体内 的 维 生 


EERI REN ots diee RARE 果 势 


阶段 和 程度 有 密切 关系 (图 5-3), 在 边缘 型 维生素 


储存 减少 


A 缺乏 的 经 典 £ T e dice yu 
< 
ERER $ EKRE 上 皮 组 织 化 生 
$ E ZA S 
AREAN VSD BTE 
严重 缺乏 a 
LL Et BE. AE i8 p 
出 现 眼 干燥 证 "re 


EFIR, 


感 , 泪 减 少 , 眼 


开始 


EE EEIE CENE 3E 


部 甚至 面部 。 


主要 表现 为 反复 


原因 。 
5. 贫血 维 生 


qoem 


EMES 
3. 生长 发 育 障 碍 
4, 感染 易 感 性 增高 ”在 维生素 


: 素 A 缺乏 时 会 出 现 
细胞 低 色 素性 贫血 。 


5-3 ”维生素 人 缺乏 的 表现 


角膜 边缘 处 干燥 起 雏 袖 , 角 
KE ( Bitot's spots Js 继而 角膜 发 生 F 燥 \ 混 浊 
严重 时 可 发 生 角膜 溃疡 


起 毛发 


是 当前 重视 对 亚 | 


长 期 动物 性 食物 摄 入 不 足 ， 


、 软 化 ,自觉 是 光 、 眼 痛 , 常 用 手 探 
` 坏 死 ,引起 穿孔 ,虹膜 、 


贮存 铁 增 加 、 外 周 血 血清 匆 


化 上 皮 堆 积 形成 泡沫 状 白 斑 , 称 结膜 干燥 斑 或 毕 
搓 眼 部 导致 感染 。 


晶状体 脱出 ,导致 失明 。 


二 仅 感 皮肤 干燥 、 易 脱 导 , 有 痒 感 , 渐 至 上 皮 角 化 增生 ,汗液 减少 , 角 化 物 
检查 触摸 皮肤 时 有 粗 砂 样 感觉 ,以 四 肢 伸 面 肩 部 为 多 ,可 发 展 至 颁 背 
- 燥 ,失去 光泽 , 易 脱落 , 指 ( 趾 ) 甲 变 脆 易 折 、 多 纹 等 。 

严重 缺乏 时 表现 为 身 人 


千 后 ,牙齿 釉质 易 剥 落 ,失去 光泽 , 易 发 生 龋齿 。 


A 亚 临床 或 可 疑 亚 临床 缺乏 阶段 ,免疫 功能 低下 就 已 存在 ， 
吸 道 和 消化 道 感 染 , 且 易 迁 延 不 愈 , 增 ; 
月 以 上 和 2 岁 以 下 儿童 。 这 


疾病 发 病 率 和 死亡 率 ,尤其 是 6 个 


看 床 型 或 可 疑 亚 临床 型 维生素 A 缺乏 干预 的 重要 


失 降 低 .类 似 于 缺 铁 性 贫血 的 小 


有 各 种 消化 道 疾病 或 慢性 消耗 性 疾病 史 ,急性 传 
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染病 史 等 情况 下 应 高 度 警 惕 维生素 A 缺乏 症 。 如 出 现 夜 育 或 眼 干 燥 症 等 眼 部 特异 性 表现 以 及 


皮肤 的 症状 和 体征 ， 
2. 实验 室 诊断 
(1) 血浆 视 黄 醇 : 视 黄 醇 是 血浆 维和 


ym 


可 临床 诊断 。 


R A 的 主要 形式 ， 


KEER A 低 于 0.7pmol/L 诊 断 为 维生素 A 缺乏 ,如 伴 特异 的 眼 干燥 症 为 临床 型 维 49 
浆 维生素 A 一 般 低 于 0.35pmol/L; 如 无 特异 的 眼 干 燥 症 则 为 亚 临 


这 时 
0.7~1.05umolL 之 间 诊 断 为 可 疑 亚 临 床 型 维生素 A 缺乏 或 
病 率 和 死亡 率 等 密切 相关 。 


(2) 相对 剂量 反应 (RDR) 相 对 剂量 反应 试验 原理 在 于 视 黄 醇 


在 肝脏 ,补充 视 黄 醇 以 后 ,结合 状态 的 视 黄 


是 维生素 A 缺乏 分 型 的 重要 依据 , 血 
£A 缺乏 ， 
i 床 型 ;血浆 维生素 A 在 
边缘 型 维生素 A 缺乏 ,与 增加 儿童 发 


:不 足 时 ,游离 状态 的 RBP iir £8 


醇 结 合 蛋白 被 释放 到 血液 循环 ,在 给 予 测定 剂 世 时 ， 


从 肝脏 释放 的 视 黄 醇 的 数量 与 其 肝脏 贮存 量 已 经 排 空 的 程度 成 正比 ,达到 间接 测定 体内 此 :存世 


的 目的 。 
其 方法 是 在 空腹 时 采集 静脉 血 (A0), 然 后 
(A5), 测 定 两 次 血浆 中 维生素 A 的 水 平 并 按 公 式 (如 下 ) 计 算 
表示 存在 亚 临床 型 维生素 A 缺乏 。 


(3) 血浆 视 黄 醇 结 


合 蛋 白 (RBP) 测定 : 与 血清 维 


RDR (46) (A5-A0) /A5 x 100% 
素 A 有 比较 好 的 相关 性 , 低 于 23.1 mg/L. 


服 视 黄 醇 制剂 450p.g,5 小 时 后 再 次 采集 静脉 血 


RDR 值 ,如 RDR 值 大 于 20% 为 阳性 ， 


É (CRP). 
(4) 尿 液 脱 落 细胞 检查 :加 1% 甲 紫 于 新 鲜 中 段 尿 中 , 揪 


有 维生素 A 缺乏 的 可 能 ,但 在 感染 、 熏 白 质 - 能 量 营养 不 良 时 亦 可 降低 ,可 同时 检查 C- 反应 蛋 


匀 计 数 尿 中 上 皮 细 胞 ,如 无 泌尿 道 感 


染 , 超 过 3 个 /mm 为 异常 ,有 助 于 维生素 A 缺乏 的 诊断 ,找到 角 化 上 皮 细 胞 具有 诊断 意 Xo 


(5) 暗 适 应 检查 :用 


障 适 应 计 和 视网膜 电流 变化 检查 ,如 发 现 暗 光 视觉 异常 有 助 于 诊断 。 


有 明确 摄 入 不 足 或 消耗 增加 的 病史 ,以 及 明 显 的 维生素 A 缺乏 的 临床 表现 者 即 可 作出 临 


床 诊断 ,进行 治疗 。 实 验 室 检查 结果 表明 血清 维 4 


RAIE 
访 。 边缘 型 维生素 A 缺乏 往往 没有 特异 的 临床 表现 ,其 诊 
资料 。 

[治疗 


于 正常 水 平 则 有 助 于 确诊 和 疗效 随 


无 论 临床 症状 严重 与 否 ,其 或 是 无 明显 症状 的 边缘 型 和 亚 临床 型 维生素 A 缺乏 ,都 应 该 尽 
下 进行 维生素 A 的 补充 治疗 ,因为 多 数 病理 改变 经 治疗 后 都 可 能 逆 续 而 恢复 。 
1 调整 饮食 、 去 除 病 因 ”提供 富 合 维生素 A 的 动物 性 食物 或 合 胡 章 卜 素 较 多 的 深 色 蔬 菜 ， 


有 条 件 的 地 方 也 可 以 采用 维生素 A 强化 的 食品 ,如 婴儿 的 
发 病 的 治疗 。 
2. 维生素 A 制剂 治疗 ”具体 见 表 5-14。1 视 黄 醇 当 量 


记 方 奶粉 和 铺 食 等 。 此 外 ,应 重视 原 


-lpg 视 黄 醇 —3.31U 维生素 A 


A514 ”常规 与 年 龄 相 适宜 的 预防 与 治疗 性 维生素 A 大 剂量 补充 建议 


年 龄 “治疗 性 * — Np A g 
(«6 Hit —— 5000010 ”5000010 — f 10 JS 14 MIRAI 

6-11 HW — 1000001U 1000000 每 4-6 个 月 1 次 

BE 20000010 20000010 每 4~6 个 月 1 次 

妇女 200000IU” ”400000IU ”产后 6 周 内 


fe AS BL ftt iE 1] 45 
tH. FERE TC (13-49 77) f Te Api adl f PDA (1 v. BIER fi]: AE ， 
A Y. LW PEREIRAN Qe FRI CHR) KERRE MO E UELUT cb PEEL: A 


b 24 小 时 后 再 给 予 了 次 ,2 AUREAS T 1 Uc HIE OU IRR 


16 JR b CEU Je 苞 接 种 时 


于 单 剂 基 ,此 后 每 日 补充 维持 震 归 大 的 补充 
A 200 0001 .24 zt Joi PEER F 1 1X2 Hh ng 
10 0001U /d eX fij] 25 0001U ,至 少 3 个 月 
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3. 眼 局 部 治疗 ” 除 全 身 治疗 外 ,对 比较 严重 的 维生素 A 缺乏 证 患者 常 需 眼 的 局 部 治疗 。 
为 预防 结膜 和 角膜 发 生 或 染 , 可 采用 抗生素 眼 药 水 (如 0.25% SAIZ) EXTR TT CAT 0.5% EEE 


wo 


治疗 ,每 日 3-4 次 ,可 减轻 结膜 和 角膜 干燥 不 适 。 如 果 角 膜 出 现 软化 和 省 闹 时 ,可 采用 抗 生 
素 眼 药水 与 消毒 鱼肝油 交替 滴 眼 , 约 1 小 时 1 次 ,每 日 不 少 于 20 Ko 187 T EZ TE SERERE , STE 
迫 眼 球 ,以免 角 膜 穿 孔 ,虹膜 .晶状体 脱出 -。 
【预防 】 
1. 健康 教育 “平时 if 食 的 营养 平衡 ,如 果 经 常食 用 富 含 维生素 A 的 动物 性 食物 和 深 
雍 菜 和 水 果 ,一 般 不 会 发 生 维生素 A 缺乏 。 小 年 龄 儿童 是 预防 维生素 A 缺乏 的 主要 对 象 , 孕 
L 母 应 多 食 上 述 食 物 , 以 保证 新 生 儿 和 乳 儿 有 充足 的 维生素 A BEA S BESLISAEULT AUR 
Fe, ACER AE EJLINL S eT EA EHE SE A 强化 的 乳 方 。 
2. 预防 性 干预 见 表 5-14, 


[I ] HEEE A E ZIERA PME 
g^ A 摄 入 过 多 可 以 引起 维生素 A 过 多 症 ， 0 Mops A 过 量 会 降 
低 细胞 膜 和 溶 酶 体 膜 的 稳定 性 ,导致 细 MARR: 受 损 ， NE jit. 3 脑 、 肝 等 多 种 脏 
器 组 织 病 变 。 脑 受 损 可 使 颅 压 增 dq 骨 x den 成、 血 钙 和 
hk kc - 升 ; 肝 组 织 受 损 则 引起 肝 E 
急性 维生素 A 过 多 症 hows 从 剂量 超过 30 万 ~100 万 IU ,儿童 一 次 剂量 超过 30 万 IU 
ME 急性 中 毒 。 从 曾 发 素 A 过 多 症 病 例 看 ,成 人 多 为 大 量 食用 富 含 维生素 
A 的 食物 ,如 北极 能 Lis t 发 生 中 毒 , 儿 童 则 多 因 意 外 服用 大 量 维 生 素 AD 制剂 
引起 。 
临床 表现 在 摄 入 后 6~8 小 时 ,至 多 在 1~2 天 内 出 现 。 主 要 有 嗜睡 或 过 度 兴奋 ,头痛 .呕吐 
等 高 颅 奈 症状 ,12~20 小 时 后 出 现 皮 肤 红 肿 ,继而 脱皮 ,以 手掌 .脚底 等 厚 处 最 为 明显 , 数 周 后 方 


ma 
3a 


fei fa ERSTE TI 


Wei. EAS JE RUE A EERE, E RAET rh UG EEG. MRA He Jd 
高 ,细胞 数 正常 ,蛋白 质量 偏 低 , 糖 正常 。 血 浆 维生素 A 水 平 剧 增 , 可 达 500) g/L 以 上 (正常 成 人 
100-300] g/L); 


2. 慢性 维生素 A 过 多 症 ” 多 因 不 遵 医嘱 长 期 报 入 过 量 维生素 A 制剂 引起 。 从 已 发 生 的 病 
案 看 ,成 人 每 大 摄 入 8 万 ~10 m IU ,持续 半年 ;或 每 天 3 万 -4 万 IU, 超 过 8 年 可 引起 慢性 中 毒 。 
册 幼 儿 每 天 摄 入 5 万 ~10 万 1U, 超 过 6 个 月 即 可 引起 慢性 中 毒 ;也 有 报道 每 天 仅 服 2.5 万 IU,1 
个 月 即 出 现 中 毒 症状 。 这 种 情况 常见 于 采用 口服 鱼肝油 制剂 治疗 维生素 D 缺乏 性 侈 偿 病 时 ,由 
于 许多 鱼肝油 制剂 既 含 有 维生素 D ,又 含有 维生素 A, 当 口服 途径 使 用 较 大 治疗 剂量 的 维生素 D 
村 极 易 造成 维生素 A 的 过 量 。 

临床 表现 不 似 急性 维生素 A 过 多 症 那 样 迅速 出 现 高 颅 压 和 皮肤 4 症状 及 体征 。 成 人 
慢性 维生素 A 过 多 症 首先 出 现 的 常 是 骨 纳 减退 .体重 下 降 , 继 而 有 皮肤 干燥 , 脱 导 SER SET 
村 .脱发 AE TD Je P RURIL IS A LAS RE pu 膜 损 伤 现象 ,以 及 长 骨 肌肉 连接 处 疼痛 伴 肿 胀 , 体 
格 检查 可 见 贫血 、 肝 脾 t ILEr Rc GRE ERR. EREET ATEN 
增高 。 肝 功能 检查 可 ! 出 现 肝 硬化 表现 。 有 时 可 见 血 钙 和 尿 钙 于 
根据 过 量 摄 入 维生素 ， KEER A 浓度 明显 ble x e&t 
也 实验 室 检 查 结果 ,天 — 不 困难 。 慢 
期 临床 表现 可 能 只 是 个 别 症 依 , 应 注意 同 侈 偿 病 \ 坏 
维生素 A 过 多 症 一 旦 人 确诊 ,应 mv 维生素 A 制剂 和 含 维生素 
IER A 过 多 症 的 症状 一 般 在 1-2 周 内 消失 ,骨髓 改变 也 逐渐 恢复 ,但 较 缓 慢 , 约 需 2~3 个 月 
股 不 宕 上 其 他 治疗 ”高 鼎 厅 引起 的 反复 呕吐 以 及 因此 发 生 的 水 和 电解 质 妾 乱 应 给 也 对 症 治 疗 


2a 
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病 预后 良好 ,个 别 病程 长 、 
3. 胡 葛 卜 素 血 症 ” 因 摄 入 富 舍 
胡 葛 小 素 不 能 充分 迅速 在 / iiri 
在 体内 可 转化 为 维生素 A, 但 其 吸收 率 只 
A, 所 以 胡 葛 卜 素 的 
般 不 会 引起 维生素 A 过 多 症 , 但 可 以 使 血 
卜 素 含量 明显 升 高 ,可 达 4.7~9.3p.molL (1 
下 组 织 内 ,表现 为 皮肤 黄 梁 ,以 鼻尖 、 鼻 唇 皱 层 .前额 .手掌 和 足 底 部 位 明显 
止 大 量 食 和 人 富 含 胡 葛 卜 素 的 食物 后 , 胡 ? 
不 需 特殊 治疗 。 


(一 ) 营养 
营养 性 维 4 


audes 重 


留 下 身材 矮小 后 遗 症 。 
EWR GIH M RJR t 
E A 而 引起 。 
Vf 1/3, 而 吸收 的 胡萝卜 素 只 有 一 半 可 以 转化 为 维生素 
BLA ER DUE 1/20-1/12 发 挥 维 生 素 A 的 作用 , 故 大 量 摄 和 人 的 胡 葛 下 素 一 
FP 胡 萝卜 素 水 平 增高 ,发 生 胡 萝卜 素 血 症 。 血 清 胡 草 
E 常 为 1.9~2.7umolL), 致 使 黄色 素 沉 着 在 皮肤 内 和 皮 


一 、 营 养性 维生素 D 缺乏 


和 磷 代 谢 紊 乱 、 生 


在 20 世纪 


长 增 大 ,在 腕 、 躁 部 扩大 及 软骨 


UR D 除 对 骨 质 矿 化 的 重要 作用 外 ， 


竹 维生素 D 缺乏 性 人 向 偿 病 (rickets of D deficiency) 


ER D iz 485 fy ER ES 
长 着 的 长 骨干 央 端 生长 板 和 


H 


wem 化 不 全 ,表现 为 生 


原因 ,是 由 于 儿童 体内 


呈 串 珠 样 隆起 、 软 化 的 骨干 受 重 


L 


等 ) 过 多 ,以 致 大 量 


BREAK B- h 


,但 巩膜 无 黄 染 。 停 


素 血 症 可 在 2-6 周 内 逐渐 消退 ,一 般 没有 生命 危险 。 


维生素 D 不 足 导 致 钙 
长 板 变 宽 和 长 骨 的 远 


其 发 病 率 明显 下 降 , 但 


,北欧 和 美国 人 向 偿 病 发 病 率 1 


i mEn D, Ef 


AE E f6, AREE AUR BERE ERES 
维生素 D 缺乏 性 斧 偿 病 发 病 率 逐 年 降 1 
维生素 D 的 生理 功能 和 代 询 
EER D 已 被 证 明 是 体内 钙 内 稳 态 ( 
. 维生素 D 的 来 源 维生素 D 是 一 组 具 


年 来 , 随 着 社会 乡 
所 ,病情 也 趋向 轻 度 。 


1 ,后 者 系 


) 母体 - 胎儿 
可 满足 生 后 一 段 时 隔 
有关。 
食物 中 的 维生素 D :天然 食 物 含 
& 中, 肉 和 和 据 鱼 含量 很 少 
persi 足 的 维生素 Do 
(3) 皮肤 的 光照 合 


HA 血液 循环 后 


过 两 次 羟 化 作用 后 才能 发 挥 生物 效应 。 


骨 化 醇 ， ergocalciferol) 和 维生素 D4( 
由 人 体 或 动物 皮肤 中 的 7- 脱氧 胆 固 
维生素 的 主要 来 源 。 
L 体 内 维生素 D 来 源 有 三 个 途径 。 

的 转运 :胎儿 可 通过 胎盘 从 母体 获得 维生素 D 
的 生长 需要 。 早 期 新 生 儿 体内 维生素 D " 与 母体 


成 :是 人 类 维生素 
& D 生物 合成 的 前 体 ,经 日 光 中 紫 pnis 
维和 Dy SE ERER D, 的 量 
年 维生素 D MERGE. 

2. 维生素 D 的 转运 bidie ri D, 在 胆 
合成 的 维生素 D, 直接 吸收 入 血 。 
i 与 血浆 中 的 维生素 D 结 sn (Dir 


日 骨 ' 化 醇 ,choleca 


维生素 D 很 少 ,母乳 含 维生素 D 少 
o 但 配方 奶粉 和 米粉 摄 入 足够 量 , 婴 幼儿 可 


: D 的 主要 来 源 。 人 类 皮肤 中 的 7- 


暴露 皮肤 的 面积 


计 的 作 用 下 Late hi 


力作 用 及 肌肉 牵 拉 出 


前 国际 和 我 国 均 十 分 重视 维生素 D 对 全 身 的 营 

民 高 ,后 来 作为 公共 卫生 问题 常规 给 婴 幼 儿 补 充 维 
国家 仍然 是 一 个 重要 问题 ,我国 婴 幼儿 ,特别 是 小 
经 济 文化 水 平 的 提高 ,我 国营 


omeostasis ) 的 最 重要 的 生物 调 节 因 子 之 一 。 
生物 活性 的 脂 溶性 类 固 醇 生生 物 (secosteroids)， 


lciferol) 两 者 。 前 者 存 


醇 经 日 光 中 紫外 线 的 光化学 作用 转变 而 


,胎儿 体内 25-(OH)D; 的 贮存 


的 维生素 D 的 营养 状 


b, TW RR KRA 
从 这 些 强 化 维生素 D 


脱氧 胆 骨 化 醇 (7-DHC) 
皮 长 290-320nm) 变 为 胆 骨 化 醇 , 即 内 源 性 
有 有关 。 皮 肤 的 光照 合成 


1 状 缘 经 淋巴 管 吸收 。 


素 D, 在 人 体内 都 没有 生物 活性 ,它们 被 


iiu: 合 后 转运 到 肝 肌 


io HER D 在 体内 必 


胞 发 生 第 一 次 羟 化 ,生成 25- 凑 维 生 素 


D, [25-COH)D, ], 这 个 过 程 受 
是 循环 中 给 CD 的 主要 形式 。 循 环 中 的 25-( 


:用 
p D 的 生理 功能 ”从 肝脏 释放 入 


浓度 3 作用 较 弱 ,可 
在 正常 情况 


挥 其 抗 人 向 偿 着 


的 生理 功能 :中 促 小 肠 黏膜 细胞 合 


第 五 章 ”营养 和 和 营养 障碍 疾病 


饮食 维生素 D .25-(OH)D, 和 1,25-(0H) D, 的 负 调 节 。25- (OH)D， 


OHDD, 与 a- 球 蛋白 结合 被 运载 到 肾脏 ,在 近 端 


: 体 中 的 1-a 产 化 酶 的 作用 下 再 次 羟 化 ,生成 有 很 强生 物 活 性 的 1,25- 2% 
11,25-COH),D,.. 1,25- COH),D, 被 认为 是 一 种 类 固 醇 


激素 ,通过 其 核 受 体 发 挥 调节 


血液 循环 中 的 25-(0H)D; 浓度 较 稳 定 , 可 反映 体 

营养 状况 ,正常 的 售 量 为 11~60ng/ml.25- (OH)D; 虽 有 一 定 的 生物 活性 ,但 在 生理 
n 2: , 抗 向 偿 病 的 生物 活性 较 低 。 

,25- (OH),D, 

1,25- (OH),D, mo ys 衡 的 主要 激素 之 


主要 与 DBP 结合 ,对 靶 细 胞 发 挥 其 生物 效应 。 
一 ,主要 通过 作用 于 靶 吕 官 ( 肠 、 肾 、 骨 ) 而 发 
成 一 种 特殊 的 钙 结合 蛋白 (CaBP), 增 加 肠 道 钙 


的 吸收 , 磷 也 伴 之 吸收 增加 ， pue D, 可 能 有 直接 促进 磷 转 运 的 作用 ;@) 增 加 肾 近 曲 小 管 对 
钙 、 磷 的 重 吸 收 ,特别 是 磷 的 重 吸收 , 提 高 血 磷 浓 度 , 有 利于 骨 的 矿 化 作用 ;时 对 骨骼 钙 的 动员 : 


与 甲状 旁 腺 协同 使 破 骨 细胞 成 熟 ,促进 骨 重 吸 收 ， 


促进 骨 样 组 织 成 熟 和 和 钉 盐 沉积 。 


目前 研究 进展 认为 ,1,25-(OH).D;, 不 仅 与 矿 


中 也 发 挥 多 方面 的 重要 作用 ,包括 造血 系统 、 角 
此 外 许多 类 型 的 瘤 细 胞 (包括 乳腺 和 前 列 腺 关 
4. 维生素 D 代谢 的 调节 
(1) 自身 反馈 作用 :正常 情况 下 ,维生素 
的 浓度 自行 调节 , 即 生成 的 1,25-(0H),D; 的 量 达 
1,25- (OH),D; 在 肾 内 羟 化 的 过 程 。 


者 细 胞 ) 也 是 维生素 D 的 鞠 细 胞 。 


旧 骨 中 钙 盐 释 放 入 血 ; 另 一 方面 刺激 成 骨 细胞 


物质 代谢 有 关 , 同 时 在 许多 分 化 和 增殖 的 细胞 
化 细胞 及 分 小 甲状 旁 腺 激素 和 胰岛 素 的 细胞 。 


D 的 合成 与 分 泌 是 依据 机 体 需 要 受 血 中 25- (OH)D， 
达到 


一 定 水 平时 ,可 抑制 25-(OH)D; 在 肝 内 羟 化 、 


(2) 血 钙 、 磷 浓度 与 甲状 旁 腺 、 降 钙 素 调节 ;肾脏 生成 1,25-(0H),D; 间接 受 血 钙 浓 度 调节 。 


个 


25- (OH);D, 共同 作用 于 骨 组 给 
释放 入 血 , 使 血 钙 升 高 ,以 维持 正常 的 生理 功能 。 


当 血 钙 过 低 时 ,甲状 旁 腺 激素 (PTH) 分 泌 增 加 ,PTH 刺激 肾脏 1,25-(0H),D; 合成 增多 ;PTH 与 1, 
只 ,使 破 骨 细胞 活性 增加 ,降低 成 骨 细 


昌 胞 活性 , 骨 重 吸收 增加 , 骨 钉 
钙 过 高 时 , 降 钙 素 (CT) 分 泌 , 抑 制 凤 小 管状 


化 生成 1,25- (OH),D;。 血 磷 降 低 可 直接 促进 1,25- (0H),D; 的 增加 ,高 血 磷 则 抑制 其 合成 。 


{病因 】 
1. 围 生 期 维生素 D 不 足 “母亲 妊娠 期 , 特 另 
养 不 良 , 肝 肾 疾病 ,慢性 腹泻 ,以 及 早产 BUAT] 


生成 不 足 。 大 城市 高 大 建筑 可 阻挡 日 光照 
气候 的 影响 ,如 冬季 日 照 短 , 紫 外 线 较 弱 , 亦 可 影 


2. 日 照 不 足 《 因 紫外 线 不 能 通过 玻璃 窗 , 婴 幼儿 被 长 期 过 多 的 留 在 室内 活动 ,使 内 源 性 


3. 生长 速度 快 ,需要 增加 ”如 早产 及 双 胎 婴儿 生 后 生长 发 


| 是 妊娠 后 期 维生素 D 营养 不 足 ,如 母亲 严重 营 
使 得 婴儿 体内 维生素 D 贮存 不 足 。 


ve 


射 ,大 气 污 染 , 如 烟雾 .尘埃 可 吸收 部 分 紫外 线 。 
向 部 分 内 源 性 维生素 D 的 生成 。 
| EEK DZ., HRA 


贮存 的 维生素 D 不 足 。 婴 儿 早期 生长 速度 较 快 ， 
发 生 从 偿 病 者 不 多 。 


也 易 发 生 何 偿 病 。 重度 营养 不 良 婴 儿 生 长 迟 绥 ， 


4. 食物 中 补充 维生素 D 不 足 因 天 然 食物 中 含 维生素 D 少 ,即使 纯 母 乳 喂 养 ,婴儿 若 户外 


活动 少 亦 易 患 向 偿 病 。 

5. 疾病 影响 胃 上 肠 道 或 肝胆 疾病 影响 维 生 
肝 、 崩 严重 损害 可 "hn 
er ede 维生素 D 不 足 , 如 茶 妥 英 钠 、 茶 
性 增加 ,使 维生素 D 和 25-(OH)D, 加速 分 解 为 无 活 
对 钙 的 转运 的 作用 


3& D 的 吸收 ,如 婴儿 肝炎 综合 征 , 慢 性 腹泻 等 ; 


EZ D FLIRTS, 1,25- COHD,D, 生成 不 足 而 引起 侈 偿 病 。 长 期 服用 抗 惊 


巴 比 妥 , 可 刺激 肝 细 胞 微粒 体 的 氧化 酶 系统 活 
活性 的 代谢 产物 。 糖 皮质 激素 有 对 抗 维生素 D 
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【 发 病 机 制 | 】 HERD 
维生素 D 缺乏 性 你 俊 病 可 以 看 成 是 机 二 su 
体 为 维持 血 钙 水 平 而 对 骨骼 造成 的 损害 - — A 


长 期 严重 维生素 D 缺乏 造成 肠 道 吸 收 钙 . 磷 
减少 和 低 血 钙 症 , 以致 甲状 旁 腺 功能 代 偿 性 
亢进 ,PTH 分 泌 增 加 以 动员 骨 钙 释 出 ,使 血 甲状 劳 腺 
清 钙 浓度 维持 在 正常 或 接近 正常 的 水 平 ;但 
PTH 同时 也 抑制 肾 小 管 重 吸收 磷 , 继 发 机 PTH 分 泌 增 加 PTH 分 泌 不 足 
体 严 重 钙 、 磷 代谢 失调 ,特别 是 严重 低 血 磷 


血 钙 降低 


nM Bp SOC [UH AE llt. P5 As TE TK AZ 
结果 (图 5- AGE 
Ba ee eh adipem 作用 增强 
破坏 了 软骨 细胞 正常 增殖 .分 化 和 凋 亡 的 程 
IF s EAEE HEIA, EKA EALAN i AEAN T es E 


板 失去 正常 形态 ,参差 不 齐 ; 骨 基 质 不 能 正 
常 矿 化 ,成 骨 旨 胞 代 偿 增 生 ， 碱 性 磷酸 酶 分 血 磷 降 低 MESK 
泌 增加 ， 骨 样 组 织 堆积 于 Fian, iimis E 
向 外 脱出 形成 “串珠 "、“ 手 足 锅 "。 骨 


细胞 外 液 钙 磅 


We 
巷 代 ,骨膜 增 麻 , 骨 皮质 变 薄 , 骨 质 玖 松 、 负 


— > 上 骨 矿 化 受阻 


ERAS mAg KDE 骨 软 化 , 颅 
骨 骨 样 组 织 堆积 出 现 “ 方 鼎 "。 临 床 即 出 现 
ESU PERERA EEE, 15-4 “维生素 D UCEMHGHRUR E S ERUIE RN 
IRR] iln 

APAR EER B B REKER E, E 

以 维生素 D IE PEE E (f c RISER EUR GE 5-15). 


fa) pelos 


表 5-15 ”营养 性 维生素 D GRE PEIIBERTR DEBE BARS TE STREE 


eant 名 称 好 发 年 龄 
SEO MAMAS TT UMMBeRE .  RTRERRES 
Jr 8-9 个 月 
MKIKAA f MESES BREIS Y 
AE LEE 25 岁 仍 林 出 章 
胸部 Wig NS 
Wii 
8 Ag 
HR Ti im >6 个 月 
"JERS "X" JE » 
THE 后 » zs 学 从 后 
- E 全 _ dil 


本 病 在 临床 上 可 4 分 为 4 期 ( 表 5-16) 
1. 初期 (早期 ) 多 见 6 个 月 以 内 ,特别 是 3 个 月 以 内 的 小 婴儿 多 为 神经 兴奋 性 增高 的 表 
现 , 如 易 激 车 iii . 江 多 刺激 头皮 而 插头 等 “但 这 些 并 惠 作 偿 病 的 特异 症状 , 仅 作为 临床 时 其 
诊断 的 参考 依据 ， 血 清 25-(OTDD, 下 降 ,PTH Jit 3d E IUS. KWE, Ii DATE BRI A 2 LE 
dt it d ICI ACH EH X Pene PERLE 


表 5-16 营养 性 维生素 D SR ZE TET) ERR 


WI EK 4 期 的 特点 


营养 和 营养 障碍 疾病 


初期 
发 病 年龄 3 左右 
证 状 


体征 

血 钙 正常 或 稍 低 
LER FK 

AKP 升 商 或 正 党 


25-COH)D, 下 降 
骨 X 线 AZ 


"eem PE ADAE (UTE ex e 


2 个 月 后 逐渐 正常 


临时 钙化 带 
DERE. PEAK cn 


zc 


(52mm), 1j HR 1 


2. 活动 期 ( 激 期 ) 


he 
cl 


逐渐 增 厚 ,至 7-8 个 月 | 
dm D Ep FE £I 

EK 7-10 WI 
环 状 隆起 , 称 于 .是 多 


严重 向 ERU 儿 胸廓 的 下 
斗 胸 Emm TE 
重 , 可 出 现 股骨 HE M 


JEEE T IB JE 


患 儿 会 坐 与 站 立 后 


肉松 弛 , 肌 张 力 PEN 
LEIA M E (Es ii o5 
X £X ibas KITES ea 


Er o P "Ep Rz J E s oT d 1 


bin 


LER Dic ngu J 
bum ai 该 


; BARUA HA MA E E 

6 J1 8 VA A E JL IT) f] PISA 
A. FERAJ 7I TIGE ECT ER DOCET HI Je n 
展 , 但 颅骨 软化 消失 正常 婴 
TER 2o 盒 PA 3 
ERU EO LIRE 


H dite be AER 
HR RE TE Po REA 8 A 
上 向 下 看 ), 头 围 也 较 正 常 增 大 - 
界 处 可 拉 及 圆 形 隆起 ,从 上 至 下 如 串 
FEBRUAR PI H P E 
和 突起 ,形成 “ 鸡 胸 样 "畸形 ; 

arrison’s groove). /|VZE JL 


We 


岁 左 fif JU 可 mint 
Tt LM 3E 2 


EB. 杯 ! pet ULM 
T sin T 青 枝 骨 折 ,人 


川 重 .出现 PTH 功能 亢进 和 
快 的 部 位 相 一 致 


iH LS 
情 仍 在 进 


,Bl EUZ 
fn 


形 


“X" 形 腿 ), 有 时 有 “下 


为 烽 代 谢 障 碍 ,使 全 身 肌 


折 软 肯 盘 (生长 板 ) 增 宽 (>2mmy); 
隆 折 可 无 临床 症状 (图 5-5) 


A Rl c 3) 


HESTER X 线 改变 
1| y (6) Pho M PERLE B AD ^] A E A SS ELLE SG 
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3. 恢复 期 以 上 任何 期 经 治疗 及 日 光照 射 后 ,临床 症状 和 体征 逐渐 减轻 或 消失 - 血 钙 Ls 
逐渐 恢复 正常 , 碱 性 磅 酸 酶 约 需 1~2 个 月 降 至 正常 水 平 。 治 疗 2-3 周 后 骨骼 X 线 改变 有 所 改善 ， 
出 现 不 规则 的 钙化 线 ,以 后 钙化 带 致密 增 厚 EF CET E 2mm 逐渐 恢复 正常 。 

4. 后 遗 症 期 ”多 见于 2 岁 以 后 的 儿童 或 秋季 。 因 婴 幼 儿 期 严重 作 偿 病 , 残 留 不 同 程度 的 骨 
骼 畸形 。 无 任何 临床 证 状 , 血 生化 正常 ,X 线 检查 骨 售 干 骨 端 病变 消失 ,不 需 治疗 - 

【诊断 】 


诊断 需 解 决 三 个 间 题 : 首先 ,是 否 有 仙 代 病 ;其 次 ,如 有 ,属于 哪个 期 ;再 次 ,是 否 需 要 治疗 。 
正确 的 诊断 必须 依据 维生素 D 缺乏 的 病因 ,临床 表现 、 血 生化 及 骨骼 X 线 检查 。 应 注意 早期 的 


神经 兴奋 性 增高 的 症状 无 特异 性 ,如 多 汗 , 烦 闹 等 , 仅 依据 临床 表现 的 诊断 ee [If s EHE I 
改变 可 靠 ;血清 25- COHDD; KFA fe nT AE f 12 rie FEAR o pr RERUM. Md fe ERR X 
线 的 检查 为 诊断 的 “ 金 标准 ”。 

【 鉴别 诊断 】 

1. Ef gs e GER E 

(1) MERA: MERA, CE ERREUR AG e BET S s s eK k 
型 异常 ,将 柱 畸形 ,胸廓 扁 平等 体征 。 此 病 除 临 床 表现 外 , 主要 依据 骨骼 的 X £I OPE 
糖 的 测定 作出 诊断 。 

(2) 软骨 营养 不 良 : 是 一 种 遗传 性 软骨 发 谊 障碍 ,出 生 时 即 可 见 四 肢 短 . 头 大 .前 额 突 出 、 腰 
椎 前 凸 . 履 部 后 凸 。 根 据 特殊 的 体态 ( 短 肢 型 矮小 ) 及 骨骼 X 线 作出 诊断 。 

(3) 脑 积 水 : 生 后 数 月 起 病 者 , 头 围 与 前 办 进行 性 增 大 。 因 颅 内 压 增 高 ,可 见 前 办 饱满 紧张 ， 
骨 颖 分 离 ,颅骨 印 诊 有 破 齐 声 ,严重 时 两 眼 向 下 呈 落 日 状 。 头 颅 B 超 .CT 检查 可 作出 诊断 。 

2. 与 你 偿 病 体征 相同 但 病因 不 同 的 鉴别 - 
(D 低 血 磷 抗 维生素 D 斧 偿 病 : 本 病 多 为 性 连锁 遗传 , 亦 可 为 常 染色 体 显 性 或 隐 性 遗传 ,也 
有 散发 病例 。 为 肾 小 管 重 吸收 磷 及 肠 道 吸收 磷 的 原 发 性 缺陷 所 致 。 八 偿 病 的 症状 多 发 生 于 
岁 以 后 ,因而 2~3 岁 后 仍 有 活动 性 人 向 偿 病 表现 ; 血 钙 多 正常 , 血 磷 明 显 降低 , 尿 磷 增加 。 用 一 
治疗 剂量 维生素 D 治疗 侈 偿 病 无 效 时 应 与 本 病 鉴别 。 

(2) 远 端 骨 小 管 性 酸 中 毒 :为 远 曲 小 管 刻 氢 不 足 ,从 尿 中 丢失 大 量 钠 、 钾 、 钙 , 继 发 甲状 旁 腺 
蕊 能 亢进 , 骨 质 脱 钙 ,出 现 斧 偿 病 体征 。 患 儿 骨 骼 畸形 显著 ,身材 矮小 , 有 代谢 性 酸 中 毒 .多 尿 、 
碱 性 尿 , 除 低 血 钙 , 低 血 磷 之 外 , 血 钾 亦 低 , 血 氨 增 高 ,并 常 有 低 血 钾 症状 。 

(3) 维生素 了 依赖 性 向 偿 病 :为 常 染 色 体 隐 性 遗传 ,可 分 两 型 ; T 型 为 肾脏 1- Xt fe B 
陷 , 使 25-(OH)D; 转变 为 1,25-(O0H).D, 发 生 障 得, 血 中 25- COHOD, 浓度 正常 ; D DOS ET 
I 25-COFD;D, 受 体 缺 陷 , 血 中 1,25-(O0H)D; 浓度 增高 。 两 型 临床 均 有 严重 的 你 偿 病 体征 ,人 
钙 血 症 , 低 辜 血 症 , 硫 性 磷酸 酶 明显 升 高 及 继 发 性 甲状 旁 腺 功能 亢进 , 工 型 患 儿 可 有 高 氨基 酸 尿 
症 ;了 型 患 儿 的 一 个 重要 特征 为 脱发 。 
(4) 肾 性 侈 偿 病 :F 天 或 后 天 原因 所 致 的 慢性 肾 功能 障碍 ,导致 钙 磷 代 谢 紊乱 , 血 钙 低 ， 
血 笠 高 ,甲状 旁 腺 继 发 性 功能 亢进 , 骨 质 普遍 脱 钙 ,骨骼 呈 斧 偿 病 改变 。 多 于 幼儿 后 期 症状 逐渐 
Tj] d. TEL UD f As e 
(5) EEEIEI : ESUTGECIS RTT lE fe 25- (OH)D, 生成 障碍 。 若 伴 有 胆道 阻塞 ,不 仅 影响 维 生 
Z D 的 吸收 ,而 且 由 于 钙 皂 形成 ,进一步 抑制 钙 的 吸收 。 急 性 肝炎 .先天 性 肝 外 胆管 缺乏 或 其 他 
肝脏 疾病 时 ,循环 中 25-(OH)D; 可 明显 降低 ,出 现 低 血 钙 ham Cep Ue E 

各 型 向 偿 病 (活动 期 ) 的 实验 室 检查 见 表 5-17. 

[ 治疗] 

治疗 日 的 在 于 控制 活动 期 ,防止 骨骼 畸形 。 

1. 补充 维生素 D 不 主张 采用 大 剂量 维生素 D 治疗 ,治疗 的 原则 应 以 口服 为 主 , AER 


Po = 


za 
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表 5-17 ”各 型 伯 偿 病 ( 活 动 期 ) 的 实验 室 检 查 
a TAE | 
pg $5 gi Ean 25-(OH)D, 1,25-(OH);D, Lu 2 nd 
维生素 D 缺 正常 (I) 上 1 l ! “1 oC) He 
乏 性 向 偿 病 
ZIER 正常 d i 正常 (1) EX Q) 正常  (-) RI 
血 症 
远 端 肾 小 管 正常 (1) l 正常 (1) 正常 (上 正常 (1) C) WERA, 
性 酸 中 毒 I rp 
3€ D fK 
AM PRG PR 
DN l ! D T l i (+) 
本 型 l l 1 正常 1 ij (+) 
PEPE PRI l 1 正常 正常 1 C) FBR, UR 血 
为 每 日 50~125ug(2000~5000IU). 持 续 4~6 周 ;之 后 小 于 1 岁 婴 儿 改 为 400IU/d, 大 于 1 岁 婴 儿 改 


no 同时 给 予 多 种 维生素 。 治 疗 1 个 
变 无 恢复 征象 ,应 与 抗 维生素 D Th] PS E 
2. 补充 钙 剂 


3. 其 他 辅助 治疗 ”应 注意 加 强 营养 , 保 


EEK D 


Ex D 每 日 推荐 摄 


期 适量 
需要。 
) 机 幼 儿 期 :预防 的 关键 在 于 日 光 浴 与 


: 3& D (8001U/0) f à T Jl JLF: 


IRE RU JL P bl 2 小 时 , 仅 
KR OI Ing/d 

早产 儿 . 低 出 生体 重 儿 、 双 胎儿 生 后 1 周 
] 儿 生 后 2 周 开 始 补充 维生素 
活动 ,暂停 或 减 量 服用 维 后 

一 般 可 不 加 服 钙 剂 ,但 
FER D 识 之 性 手足 揪 据 症 
R D 缺乏 性 FA SERE (tetany of vi 


发 症状 之 


主张 从 膳食 的 牛奶 .配方 奶 和 豆 
不 需要 补充 钙 剂 , 仅 在 有 低 血 钙 表 现 、 严 重 人 向 偿 病 逢 
E ABI 


: D 400IU 是 治疗 和 预防 本 病 的 关键 。 


渐 坚 持 户 外 活动 ,冬季 也 要 注意 保证 每 日 1~2 小 此 


) 4001U/d , 均 补 充 至 


多 见于 6 个 月 以 内 的 小 婴儿 H 


RIR, — ELA JL Re 
(40010) RJ YAT ff] EE o 


引 生 期 : 孕 母 应 多 户外 活动 ,食用 富 含 钙 e 维生素 D 以 及 其 他 
素 D ,以 满足 生 后 一 


存 充 足 的 维生素 


充 钙 和 磷 , 只 
E ee 
赤 加 转 乳 期 食品 ,坚持 每 日 户外 


月 后 应 复查 效果 ,如 临床 表现 、 血 生化 与 骨髓 X 线 


要 足够 牛奶 (每 天 500ml) 


才 间 户外 活动 ,可 以 自 愈 。 
因此 , 现 认为 确保 儿童 每 


营养 素 的 食物 。 妊 娠 后 
段 时 间 生 长 发 育 


j 适 量 维生素 D 的 补充 。 


tamin D deficiency) 是 维生素 


1 前 因 预 防 维生素 D 缺乏 


的 户外 活动 时 间 。 a 究 显示 ,每 
暴露 面部 和 手 部 ,可 维持 婴儿 血 25- COHOD, 浓度 在 


开始 补充 维生素 D 800IU/d ,3 
2 岁 、 夏 季 阳 光 充 ， 


VETT HH "s 要 儿 逐 


正常 范围 的 


个 月 后 改 预防 量 ; 
足 , 可 在 上 午 和 傍晚 eR 


二 时 可 适当 补充 微量 营养 素 和 合剂 : 


D WEZ HEREIN fE 
VIS i ER EE R 
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D 缺乏 性 手足 搞 扬 症 已 较 少 发 生 。 
【 病因 和 发 病 机 制 】 
| 维生素 D 缺乏 时 , 血 钙 下 降 而 甲状 旁 腺 不 能 代 偿 性 分 泌 增加 ; 血 钙 继续 降低 , 当 总 血 钙 低 于 
1.75~1.88mmolL(7~7.Smg/dl), 或 离子 钙 低 于 1.0mmol/L (4mg/dl) 时 可 引起 神经 肌肉 兴奋 性 增高 ， 
出 现 抽 搞 ( 图 5-4)。 维 生 素 D 缺乏 时 机 体 出 现 甲状 劳 腺 功能 低下 的 原因 尚 不 清楚 ,推测 当 婴 儿 
体内 钙 营养 状况 较 差 时 ,* t D 缺乏 的 早期 甲状 旁 腺 急剧 代 偿 分 泌 增 加 ,以 维持 血 钻 正常 ; 当 
维生素 D 继续 缺乏 ,甲状 旁 腺 功能 因 反 应 过 度 而 疲惫 ,以 致 出 现 血 钙 降 低 - 因此 维生素 D 缺乏 
性 手足 搞 揭 证 的 患 儿 ,同时 存在 甲状 旁 腺 功能 亢进 所 致 俐 偿 病 的 临床 表现 和 甲状 劳 腺 功能 低下 
所 致 低 血 钙 的 临床 表现 。 
[ 临床 表现 ] 
主要 为 惊厥 M ETT, JE Fe BE AS f t AUI EU Se 
1. 隐匿 型 ”血清 钙 多 在 1.75-1.88mmoVL, E 典型 发 作 的 症状 ,但 可 通过 刺激 神经 肌肉 而 
引出 下 多 体征 :外面 神经 征 佛 斯 特征 (Chvostek fiE) ): JFF Js DH fg ds xe LI G 与 口角 
问 的 面 类 部 (第 碍 对 脑 神经 孔 处 ), 引 起 眼 险 和 口角 拙 动 为 面神经 征 阳 性 ,新 生 儿 期 可 呈 假 阳性 ; 
外 腓 反射 (peroneal sign): 以 即 诊 锤 又 击 膝 小 头 上 腓 神 经 处 ,引起 足 向 外 侧 收 缩 者 即 
AHE A: BEHE; OHIE (Trousseau sign): L kp pude p Lf t E ETETEAK ger uk 
压 之 间 ,5 分 钟 之 内 该 手 出 现 痉挛 症状 , 属 陶 瑟 征 阳性 。 
2. 典型 发 作 ”血清 钙 低 于 1.75mmolL RETT H BRIR REMEK DUR: RRE 
^E PURI REE . 面 肌 额 动 .神志 不 清 ,发 作 时 间 可 短 至 数秒 钟 ,或 长 达 数 分 钟 以 上 , 发 作 时 
闻 长 者 可 伴 口 周 发 绀 。 发 作 停止 后 ,意识 恢复 ,精神 萎靡 而 人 睡 , 醒 后 活泼 如 常 ,发 作 次 
一 次 或 一 日 数 次 ,其 至 多 至 一 日 数 十 次 。 一 般 不 发 执 kien ug 3 
TRIS. DFE: nD ULT EEACBUL .幼儿 ， 突 发 手足 "m. HHR, Ft 
伸 直 , 拇 此 内 收 掌 心 ,强直 痉挛 ; 足 部 趴 关节 1 de 。 OIRA zx. SULRLA me 
肌肉 及 声 门 突 发 痉挛 ,呼吸 困难 ,有 时 可 突然 发 jt :种 症状 以 无 热 惊 


WORSE DL. 
【 诊断 和 鉴别 诊断 】 
突 发 无 热 惊厥, 量 反 复发 作 , 发 作 后 神志 清醒 而 无 神经 系统 体征 ,同时 有 伯 俊 病 存 在 ,总 血 


钙 低 于 1.75mmol/L, 离 子 钙 低 于 LOmmaljl 应 与 下 列 疾病 鉴别 : 
T. 其 他 无 热 惊厥 性 疾病 
OO. 低 血 糖 症 : 常 发 生 于 清晨 : 空腹 时 ,有 进食 不 足 或 腹泻 史 , 重 


口服 或 静脉 注射 4 街 萄 糖 液 后 立 日 1 恢复 ,血糖 常 低 于 2.2mmol/L. 
:第 见于 新 生 儿 或 年 幼 婴 儿 , 常 有 甬 觉 , 折 觉 过 敏 ,引起 肌肉 辣 动 ,其 至 惊 胸 E 


病例 惊 胸 后 转 入 昏迷 ,一 般 


AE T6803 ARF 0.S8mmol/L CLAmg/dD. 
(3) OLIVE : APT — BERE EGRE LP VAL, ERA RME, KAAKE EE JL s 
FH TIESNE, BASERNE fec BAHE TER. 


Wis. PEGETE DA ig ik Si Nr Ce Hh ER 
(4) JC VE TUR AC RE GB. s RRA D] C pa E LA, D B JL Aca cg e s d. 
IAE T] d 93.2 mmol/L CHOmg/d), ifi, £5 [4 4 1.75mmoV/L CImg/dU LAF icr EE RI Us" eX REX, 1801 
Tr X 线 可 见 基底 核 钙化 灶 
2. 中 枢 神 经 系统 感染 ”脑膜 炎 LI de . 脑 脓 肿 等 大 多 伴 有 发 热 和 感染 中 毒 症 状 ,精神 些 计 
欲 差 等 。 体 暗 征 幼儿 反应 差 , 有 时 可 不 发 热 ” 有 有 鼎 内 奈 增 高 体征 及 脑 疹 液 政变 
3. 急性 喉 炎 ”大 多 位 有 上 呼吸道 感 染 症状 ,也 可 突然 改作, 声音 晰 旺 伴 三 喘 样 咳嗽 及 吸 气 
et RE, JEAEEEAEAR bon itr Jc 
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| 治疗 】 
. 急救 处 理 
E E TEN: i AMI Pr vr BLUE C, ER? 


d Aj vr BI 3k pot DLP 3f ETE EDT ETIREDR zy 
村 搬 管 以 保证 呼吸 道 通畅 - 

p EE Ka IER SE. np] 1096 KAARE, ER 40~50mg/kg, (R FA WENA ; ox o PE E i 
次 0.1~0.3mg/kg WUA NER KES 
2. 钙 剂 治疗 ”尽快 给 予 10% 简 萄 糖 酸 钙 5- 10m 加 入 10% WER 5-20ml 中 .组 

注 , 迅 速 提高 血 钙 深度 ,惊厥 停止 后 口服 钙 剂 ,不 可 皮下 或 肌 内 注射 钙 剂 以 免 造 成 局 部 坏死 。 

3. 维生素 D 治疗 ”急诊 情况 探 汕 

[HE] dde Du 

ic F3 pa 43 P3 et^ 8 D 摄 入 过 各 引起 中 毒 的 报道 ,应 引起 儿科 医 
at Ze DPA FM pa PU ec CD PA UH T KA ll 
PEZ D 过 多 ,或 大 剂量 维生素 DD 数 月 内 反复 肌 内 注射 ;@ 误 将 其 他 骨髓 代谢 性 疾病 或 内 分 泌 
Jii ie 28 8) Pos vf I IK RI at AERE ^E d D. 维生素 D 中 毒 ? esi 本 差异 大 。 一般 小 儿 每 
日 服用 500~1250pg (2 万 ~5 万 TU), 或 每 日 S0kg/kg(20001UAkg). 连 续 数 周 或 数 月 即 可 发 生 中 毒 。 
敏感 小 儿 每 日 100ug(4000IU) ,连续 1~3 个 月 即 可 中 毒 。 

[ 发 病 机 制 | 】 

当 机 Kht t dine R D ,使 体内 维 


射 或 


| 后 . 按 维 生 素 D deze rf Beta T EAE SE D 治疗 


币 的 重视 。 维生素 D 中 


:来 D eH f) BEA COR ERE, EH t 


K D 反馈 作用 失调 ,血清 1,25- COHD4Ds 的 浓度 增加 ， 
肠 吸收 钙 D) 调节 使 血 钙 沉 积 于 骨 与 其 他 器 官 组 织 , 影 响 其 
fe. Ups E fb. Pet a] Az t PES Ht MER JAER A 
盐 沉 积 于 小 支气管 损坏 呼吸 道上 皮 细 胞 引起 溃疡 或 钙化 灶 ; 如 在 中 枢 神经 系统 .心血 4 
系统 等 重要 器 官 组 织 出 现 较 多 钙化 灶 , 可 产生 不 可 逆 的 严重 损害 。 
【临床 表现 ) 
早期 症状 为 厌食 .恶心 ER ,烦躁 不 安 .低热 .呕吐 顽 问 性 便秘 ,体重 下 降 。 重 证 可 出 现 惊 
JR. f 压 升 高 TUER UR HI RUR. EEBU ds B EE TUR I 细胞 . 管 型 等 


ces 过 


改变 ,继而 发 生 慢 性 悄 衰 竭 。 
【诊断 】 
有 维生素 D 过 量 的 病史 。 因 早期 症状 无 特异 性 , 且 与 早期 向 偿 病 的 症状 有 重 营 ,如 迷 品 不 


应 仔细 询问 病史 加 以 鉴 3. 早期 血 钻 升 高 
又 应 ) 忆 常规 检查 示 屎 重 自 阳性 ,严重 时 可 兄 红细胞 、 x 线 检查 可 见长 骨干 骨 端 钙 
KAR SE Co 1mm 致密 ,骨干 皮质 增 厚 , 骨 质 斑 松 或 骨 了 硬化 ; 颅 展 uu 呈现 环形 密度 增 深 带 ; 重症 
MEAE Us EE , 大 血管 ,皮肤 有 钻 化 灶 。 可 出 现 氨 质 血 症 .脱水 和 电解 质 紊 乱 。 肾 胜 忆 超 示 肾 萎缩 。 
【治疗 ) 
疑 维生素 i. D, Ati, £52: irs D PR d P0 REA. . C2. co vidi 
EIFE. MEES fi Heg CIRE RAE H2 ZAR Ja P f) , HEES PA BE HE s 
ni Je FU V VAI ES E ERE A I ^ rnt t (1 P Pg Me s RT UR Po dk. ERREK ins 
Jot fg 


v 


3mmol/L (12mg/dD), 尿 钙 强 阳 性 (Sulkowitch 


IE 


第 七 节 ”微量 元 素 缺乏 


人 体 必 再 微 莉 正泰 包括 铁 . 亿 、 钥 , 锐 . 铭 . 硝 . 镁 、 乌 和 铀 等 . 除 铁 外 , 锐 和 而 缺 乏 岂 是 儿 瘟 时 
期 较为 常见 的 疾病 


"e dk X 


锌 是 人 体 必需 的 微量 元 素 之 一 , 锌 在 体内 的 含量 仅 次 于 铁 。 锌 与 胎儿 发 育 .儿童 智力 、 生 


长 发 育 新陈代谢、 组 织 修复 均 密 切 相关 。 


锌 缺乏 (zinc deficiency) 是 由 于 镑 摄 人 不 足 或 代谢 


MT UE PIPSENR 引起 食欲 减退 .生长 发 育 迟 缓 .皮炎 和 蜡 食 癖 等 临床 表现 的 营养 索 缺 乏 


目前 关于 锌 缺乏 发 生 率 的 流行 病 学 资料 还 不 完整 。 估 计 全 球 有 1/4~1/3 的 学 龄 前 儿童 和 他 
们 的 母亲 受到 锌 缺乏 的 影响 。 美 国 和 加 拿 大 锌 缺乏 的 发 生 


:为 9% ,东南 亚 为 33.1%-。 由 于 缺 


铁 与 缺 锌 往往 同时 存在 ,国际 上 认为 锌 缺乏 是 发 展 中 国家 十 大 疾病 负担 影响 因素 之 一 。 通 过 补 
充 和 强化 食物 中 的 锌 可 以 降低 儿童 的 死亡 率 。 


【病因 】 
1. 摄 入 不 足 “动物 性 食物 不 仅 含 锌 丰富 


富 ,而 且 易 于 吸收 ,坚果 类 (核桃 ` 板 粟 .花生 等 ) 含 


锌 也 不 低 ,其 他 植物 性 食物 则 含 锌 少 , 故 素食 者 容易 缺 锐 。 全 胃 肠 道外 营养 如 未 加 锌 也 可 埃 锌 


RZ, 


E SRAT EILA 
牛乳 锌 的 吸收 率 (39%) AE FEILE (65%) 


2. 了 吸收 障碍 各 种 原因 所 致 的 腹泻 皆 可 妨碍 锌 的 吸收 。 谷 类 食物 含 大 量 植 酸 和 粗 纤维 ,这 
锌 量 与 母乳 相似 , 约 45.9-53.5] mol/L (300-3501. g/dD. fF. 


, 故 长 期 纯 牛 乳 喂 养 也 可 致 缺 锋 。 肠 病 性 肢 端 皮 炎 


(acrodermatitis enteropathica) 是 一 种 常 染 色 体 隐 性 遗传 性 疾病 , 因 小 肠 缺 乏 吸收 锌 的 载体 , 故 可 


表 pipi 


需要 量 增加 “在 生长 发 育 迅 速 阶段 的 婴儿 ,或 组 织 修复 过 程 中 ,或 营养 不 良 恢 复 期 等 状 


态 下 RR 增多 ,如 未 及 时 补充 ,可 发 生 锌 缺乏 。 


4. 丢失 过 多 ”如 反复 出 血 ,溶血 .大 面积 烧伤 .慢性 肾脏 疾病 .长 期 透析 .蛋白 尿 以 及 应 用 金 
局 获 合 剂 (如 青 霉 胺 ) 等 均 可 因 锌 丢失 过 多 而 导致 锌 缺乏 。 


[ 临床 表现 ] 


1. 消化 功能 减退 “ 缺 锌 影响 味蕾 细胞 更 新 和 唾液 磷酸 酶 的 活性 ,使 天 黏膜 增生 、 角 化 不 全 ， 


以 致 味觉 敏感 度 下 降 ,发 生食 和 欲 不 振 .厌食 和 


FIERE 


2. 生长 发 育 落 后 缺 锐 可 妨碍 生长 激素 轴 的 功能 以 及 性 腺 轴 的 成 熟 , 表现 为 线性 生长 下 


降 .生长 迟缓 .体格 矮小 .性 发 育 延 迟 。 
3. 免疫 功能 降低 ” 缺 锌 可 导致 淋巴 纪 
4. 智能 发 育 延迟 “ 缺 锌 可 使 脑 DNA 和 
能 发 育 延 迟 。 
5. 其 他 如 脱发 .皮肤 粗糙 .皮炎 .地 图 下 
减少 而 出 现 夜 育 . 贫 MES 
[ 实验 室 检查 】 
1. 空腹 血清 锌 浓度 ”正常 最 低 值 为 11 
2. 餐 后 血清 锌 浓度 反应 试验 (PICR) 
也 标准 饮食 ( 按 全 天 总 热量 的 20% 计算 ,3 


50%~60%),2 小 时 后 复查 血清 锌 (A2), 按 公式 


不 缺 馈 
3. 发 锌 测定 ”不 同 部 位 的 头发 和 不 同 包 
降低 ,严重 时 头发 生长 减 慢 ,发 锌 值 反而 增高 ， 
【 诊断】 
根据 缺 锌 的 病史 和 临床 表现 , AN ER 


胞 功能 损伤 而 容易 发 生 感染 - 
和 蛋白质 合 成 障碍 , 脑 内 谷 氮 酸 浓度 降低 ,从 而 引起 智 


EEO ORAR LEER SET EA 


ATyamol/L (75j.g/d] ). 


测 空腹 血清 锌 浓度 (A0) 作为 基础 水 平 ,然后 给 
中 蛋白 质 为 10%~15%, 脂 肪 为 30%~35%, 糖 类 为 


X PICRz (A0-A2)/A0 x 100% 计算 , 若 PICR>15% {ë 


9 洗涤 方法 均 可 影响 测定 结果 , 轻 度 缺 镑 时 发 锌 浓度 
故 发 锌 不 能 准确 反映 近期 体内 的 锌 营养 状况 


:生长 下 降 和 食欲 下 降 等 ,血清 锐 11.47] mmol/L. 
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PICR>15%, 锌 剂 治疗 有 效 等 即 可 诊断 。 

【治疗 】 

1. 针对 病因 “治疗 原 发 病 。 

2. 饮食 治疗 ”鼓励 多 进食 富 含 锌 的 动物 性 食物 ,如 肉 类 、 全 谷 .甲壳 类 动物 、 豆 类 等 。 初 乳 
含 锌 丰富 

3. 补充 锌 剂 ”常用 葡萄 糖 酸 锌 ,每 日 剂量 为 元 素 锌 0.5~1.0mg/kg, 相 当 于 葡萄 糖 酸 锌 
3.5-Tmg/kg ,疗程 一 般 为 2-3 个 月 。 长 期 静脉 输入 高 能 量 者 ,每 日 锌 用 量 为 :早产 儿 0.3mg/kg, 足 
月 儿 至 5 岁 0.1mg/kg, >5 岁 2.5~4mg/d。 

锌 剂 的 毒性 较 小 ,但 剂量 过 大 也 可 引起 骨 部 不 适 .恶心 .呕吐 腹泻 等 消化 道 刺激 证 状 , 蔚 至 
脱水 和 电解 质 亲 乱 。 锌 中 毒 可 干扰 铜 代谢 ,引起 低 铜 血 症 .贫血 .中 性 粒 细胞 减少 . 肝 细 胞 中 细 
胞 色素 氧化 酶 活力 降低 等 中 毒 表现 。 

【预防 ] i 

TF GE LUR JE , KIFFA E UR ES SEHE REAR .偏食 . 吃 零 食 的 习惯 。 对 
可 能 发 生 缺 馈 的 情况 ,如 早产 儿 、 人 工 喂养 者 、 营 养 不 良 儿 \ 长 期 腹泻 .大 面积 烧伤 等 , 均 应 适当 
EE. 


Eo 


o. BR dk m oA 


MLZ JE Godine deficiency disorders, IDD) Æ hi F El RHMZ ERIL EAS BL R 
现 的 一 组 有 关联 疾病 的 总 称 。 土 壤 、 水 .植物 .动物 中 含有 微量 的 碘 , ERE P EAA E A 
是 由 环境 中 础 缺乏 所 致 。 缺 砚 的 危害 在 快速 生长 发 育 的 时 期 影响 最 大 ,主要 影响 大 脑 发 育 , 因 
此 ,胎儿 .新生 儿 、. 婴 幼 儿 受 缺 矶 的 影响 最 大 。 

全 球 约 有 3896 的 人 口 生活 在 碘 缺 乏 地 区 ,是 全 球 重要 的 公共 卫生 问题 ,我 国 于 20 世纪 90 
年 代 初 使 用 了 全 民 食用 碘 强 化 盐 ,使 碘 缺 乏 症 发 生 率 明 显 下 降 。 

【病因 ] 

食物 和 饮水 中 缺 碘 是 其 根本 原因 , 缺 碘 使 甲状 腺 激素 合成 障碍 ,影响 体格 生长 和 脑 发 育 。 

【 临床 表现 】 

临床 表现 取决 于 缺 碘 的 程度 .持续 时 间 和 患 病 的 年 龄 。 胎 儿 期 缺 碘 可 致死 抬 . 早 产 及 先天 
性 畸形 ;新 生 儿 期 则 表现 为 甲状 腺 功能 减退 ;儿童 和 青春 期 则 引起 地 方 性 甲状 腺 肿 地方 性 甲状 

HX REGERE ,主要 表现 为 儿童 智力 损害 和 体格 发 育 障碍 。 儿 童 长 期 轻 度 缺 碘 则 可 出 现 亚 临 床 
型 甲状 腺 功能 减退 症 , 常 伴 有 体格 生长 落后 。 

[ 实验 室 检查 】 

有 些 指标 可 用 于 个 体 和 群体 的 碘 营 养 状态 的 评估 ,如 甲状 腺 肿 率 、. 尿 碘 、 血 奖 TSH 等 。 甲 
状 腺 肿 的 诊断 可 用 触 诊 法 和 B 超 法 判定 , 当 两 者 诊断 结果 不 一 致 时 ,以 B 超 法 的 诊断 结果 为 准 。 
尿 碘 浓 度 是 评 佑 人群 础 营养 状态 的 很 好 的 指标 ,<20pg/L 为 重度 础 缺乏 ;20~49pg/L A P RE 
2550-99, g/L J f REWE 5 100-1991 g/L 29 1E 3$ 5200-299]. g/L 为 大 于 正常 值 ; 宇 300pg/L 为 
碳 过 量 。 全 血 TSH 可 作为 评价 碘 营 养 状 态 的 间接 指标 ,并 被 用 于 得 查 新 生 儿 甲状 腺 功能 减退 症 ， 
全 血 TSH 正常 值 为 0.17~2.90p.U/ml。 

【 诊断 

地 方 性 克 汀 病 或 地 方 性 亚 临 床 克 汀 病 的 诊断 标准 (1999 年 ,卫生 部 发 布 ): 

1. 必 备 条 件 

(1) 流行 病史 和 个 人 史 : 出 生 、 届 住 在 碘 缺 乏 病 病 区 

(2) 临床 表现 :有 不 同 程度 的 精神 发 育 迟 滞 , 主 要 表现 为 不 同 程度 的 智力 障碍 (智力 低下 ), 
地 方 性 克 汀 病 的 IQ 为 54 或 54 以 下 ,地 方 性 亚 临床 克 汀 病 的 IQ 为 55~69 


E 


s 
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2. 辅助 条 件 

(1) 神经 SA. 

1) 运动 神经 障碍 ;包括 不 同 程度 的 痉挛 性 瘫痪 、 步 态 和 姿势 的 异常 。 亚 临床 克 汀 病 患 者 
ee et 可 有 轻 度 神经 系统 损伤 ,表现 为 精神 运动 障碍 和 (或 ) 运 动 技 能 
障碍 。 


2) 听力 障碍 : 亚 临 床 克 汀 病 患者 可 有 极 轻 度 的 听力 障碍 

3) 言语 障碍 (三 或 说 话 障 5 碍 ): 亚 临床 克 汀 病 患者 呈 4 极 轻 度 度 言语 障碍 或 正常 。 

> 甲状 腺 功能 障碍 

) 体格 发 育 障碍 :表现 为 非 匀称 性 的 矮小 , 亚 临 床 克 汀 Tid 

2) STE S Of UE E IR i PRO: AERE MAE . 眼 距 宽 .各 
亚 临床 克 汀 病 患者 几乎 无 上 述 表 现 ,但 可 出 现 程度 不 同 的 骨 HUE 
3) 甲状 腺 功能 减退 表现 :如 黏液 性 水 肿 .皮肤 干 侣 .毛发 干 粗 ; pins T ze pp nt es ax 
FÉE.T,. FT, 低 于 正常 ,TSH 高 于 正常 。 亚 临床 克 汀 病 患者 一 般 无 临床 甲状 | ore] EFA, (H 
可 出 现 激素 性 甲状 腺 功能 减退 , 即 血清 了 T 正常 ;T, FT, 在 正常 下 限 或 降低 ,TSH 可 增高 或 在 正常 
上 限 。 
几 具 备 上 述 必 备 条 件 ,再 具备 辅助 条 件 中 的 任何 一 项 或 一 项 以 上 者 ,在 排除 由 而 缺乏 以 外 
原因 所 造成 的 疾病 ,如 分 娩 损 伤 . 脑 炎 ,脑膜 炎 及 药物 中 毒 等 后 ,可 诊断 为 地 方 性 克 汀 病 或 地 方 
性 亚 临 床 克 汀 病 。 

【治疗 】 

1. 碘 剂 ”主要 用 于 缺 碘 所 致 的 弥漫 性 重度 甲状 腺 肿 大 且 病 程 短 者 。 复 方 础 洲 液 每 有 
滴 ( 约 含 碘 3.5mg), 或 碘化钾 ( 钠 ) 每 日 10~15mg, 连 服 2 周 为 1 疗程 ,2 疗程 之 间 信 
复 治疗 1 年 。 长 期 大 量 服用 碘 剂 应 注意 甲状 腺 功能 亢进 的 发 生 。 

2. 甲状 腺 素 制 剂 、 参 见 第 十 七 章 第 五 节 。 

n 

1. 食盐 加 碘 是 全 世界 防治 碘 缺 乏 的 简单 易 行 . 行 之 有 效 的 措施 ,目前 我 国 已 经 全 面 排行 食 


可 无 或 有 轻 度 体格 发 育 隘 企 。 


1 AK eiue uenis. 


Tu 


EI 
2. 育龄 期 妇女 ARNEE B MES OM ( 克 汀 病 . 亚 临床 克 汀 病 .新 生 儿 甲状 腺 功能 
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第 六 章 


FAH (adolescence, puberty) 是 儿童 到 成 人 的 过 渡 阶 段 , 也 
一 时 期 生理 变化 的 特点 是 生长 发 育 突 增 第 二 性 征 开始 出 现 到 体格 发 育 完全 及 性 成 熟 。 
前 (prepuberty) 的 生长 突 增 (growth spurt) 发 生 在 第 二 性 征 出 现 之 前 ,可 标志 
性 征 出 现 ,生殖 系统 迅速 发 育 ;到 骨 骨 完 


着 体格 快速 生长 .第 二 


青春 期 健康 与 疾病 


郊 , 至 此 青春 期 结束 。 在 此 年 龄 阶段 所 发 生 的 一 系列 形态 .生理 LH 
度 ,对 每 一 个 个 体 来 说 ， 


题 。 青 春 期 问题 是 全 球 问题 


都 是 一 4 


管 不 同 国家 


异 , 但 都 具有 一 定 的 共性 ， piedra 4 和 注意 。 


青春 发 育 期 ,各 种 与 4 
成 熟 过 程 的 顺利 进行 , 促 六 
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第 一 


E 长 发 育 有 关 的 激素 不 仅 保证 了 机 
上 # 生 殖 器 官 和 生殖 功能 的 发 育 与 成 


神经 系统 的 功能 


加 细胞 的 体积 和 数量 
以 增进 全 身 的 代谢 ; 


REREH 激 肾 上 腺 皮 
垂体 系统 的 调节 ,并 直 
期 儿童 进入 生 
;激素 水 平 
主要 是 促进 
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,从 而 影响 学 习 .记忆 与 行为 等 。 
状 腺 素 . 促 性 腺 激素 等 的 分 
,促进 个 体 生 
过 程 。 
中 精子 的 生成 ;一 种 是 黄体 生成 
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曾 高 ， 


[女性 内 外 生 
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j 隆 起 ,腋毛 .阴毛 出 现 , 骨 
未 发 育 完全 ,因此 可 能 出 现 月 经 不 规律 。 关 
经 对 女性 心 于 
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春 育 的 常见 问题 如 下 : 
青春 期 甲状 腺 肿 大 


在 青春 期 ， 


Tf 


生长 激素 


是 儿童 发 育 过 程 的 特殊 时 期 。 这 


青春 期 

:着 青春 期 的 开始 ; 随 

全 融合 .身高 停止 生长 .性 发 育成 
化 以 及 心理 和 行为 的 改变 程 


E 中 其 他 年 龄 阶段 所 不 能 比拟 的 。 由 于 生理 上 很 快 成 熟 , 即 将 步 
o cua i NU THE Jes ,造成 青春 期 发 育 过 各 
家 、 地 区 和 民族 的 社会 背景 、 


旦 中 一 些 特有 的 问 


活 方式 等 存在 差 


文化 及 生 


青春 期 发 育 有 关 问 题 


体 各 个 器 官 与 组 织 的 生长 ,发育 及 
熟 ,还 可 调节 中 枢 神 经 系统 与 自主 
` 促 肾上腺 皮质 激素 . 促 甲 


都 达到 新 的 水 平 。 生 长 激素 直 
促 甲 状 腺 素 分 泌 增 加 ， 
泉 素 有 两 种 ,一 种 是 罗 


,促进 卵巢 黄体 的 
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的 改 变 有 关 , 同 时 可 能 导致 


泡 刺激 素 ， 
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主要 产生 糖 皮质 激素 和 性 激素 。 这 些 激素 水 平 的 高 低 主 要 受 下 丘脑 - 
将 与 青春 


接 作 全 身 的 组 织 细胞 ,可 以 增 
引起 体内 甲状 腺 素 水 平 的 增高 ,五 
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统 和 性 征 发 育 时 期 。 由 于 丘脑 下 部 - 垂体 - 性 器 
推 激素 主要 来 自 卵 梨 ,以 峻 二 醇 的 生物 活性 最 强 。 峻 激素 上 
殖 器 及 乳房 的 发 育 , 促 进 月 经 初潮 来 临 
Jas ( 即 第 一 

ffi IET ZEB. .明道 长 度 及 宽度 增加 等 ;第 二 
一 步 宽大 ,皮下 脂肪 增多 等 
青春 期 后 ， QURE 
绪 和 身体 各 系统 生理 功能 都 有 影响 。 


Vosa S 发 育 ,出 现 第 - 
先 出 现 ,其 次 是 腋毛 ,然后 长 
FE 用 下 迅速 发 育 ,并 产生 男 发 


时 村 及 阴茎 却 在 迅速 发 育 ,达到 成 人 水 平 


4 生理 功 

。 雌 激素 也 有 促进 体格 生长 、 
性 征 ) 发 育 极 快 ， 第 一 性 征 和 
-性 征 显著 ,包括 声调 变 
premii 来潮 。 月 经 
完善 ,月 经 周期 
直接 促使 男性 性 成 熟 的 
器 酮 的 主要 作用 是 促进 蛋白 质 的 
如 毛发 ( 阴 
iA. "eis 

性 首次 中 


初期 的 精液 里 可 能 没有 成 熟 的 精 
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中 的 高 峰 。 甲 状 腺 分 泌 申 状 腺 素 ， 
,为 了 满足 生长 发 育 的 宕 此 ,机体 


需要 摄 和 充足 的 碘 来 合成 
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大 。 在 非 缺 碘 地 区 的 青 下 


侧 甲状 腺 腺 体 弥 漫 性 肿 大 


消退 。 防 治 青春 期 甲状 腺 


及 各 种 海鱼 等 ,食用 碘 盐 也 是 补 碘 的 一 种 途径 。 


2. HEF (acne) 又 称 粉 刺 ,是 青春 期 常见 的 毛 中 皮脂 腺 和 
但 因 影响 面容 美观 ,往往 使 青少年 十 分 昔 恼 。 竣 疮 有 多 种 发 病因 素 , 其 发 病 机 制 目前 还 不 十 分 
明了 。 内 分 泌 因 素 .皮脂 的 作用 、 毛 伟 内 微生物 是 竣 疮 发 病 的 主要 因素 。 近 年 来 有 人 认为 本 病 
与 免疫 有 关 。 此 外 ,遗传 也 是 本 病 发 生 的 一 个 重要 因素 。 多 吃 动物 脂肪 及 糖 类 食物 ,消化 不 良 


则 可 弛 


刺 及 油性 皮脂 溢出 ,还 常 有 丘疹 ` 结 节 腑 疱 . 腑 肿 、 寨 道 或 疗 痕 。 多 无 自觉 症状 ,如 炎症 明显 时 ， 
起 疼痛 和 触 痛 , 症 状 时 轻 时 重 。 青 奉 期 后 大 多 数 患 者 均 能 自然 痉 愈 或 症状 减轻 。 饮 食 调 
节 有 助 于 防治 症 郊 ,多 吃 富 含 纤维 和 维生素 的 食物 , 少 吃 动物 性 脂肪 .甜食 和 刺激 性 食物 。 经 党 
保持 皮肤 清洁 是 防治 竣 疮 的 有 效 措施 ,要 常用 温水 或 其 他 去 脂 消 炎 的 香皂 清洗 患处 。 不 要 用 于 
抠 或 挤 压 ,不 要 用 油脂 类 化 妆 品 控 脸 ,以免 阻塞 毛 改 口 和 皮脂 腺 开口 ,加 重症 状 。 以 感染 为 主 的 
辣 郊 应 选用 抗生素 ,也 可 选用 复合 维生素 B .维生素 A , 锌 制剂 等 ,或 进行 局 部 理疗 ,减轻 皮 损 。 


舒张 压 不 高 或 升 高 不 明 


甲状 腺 素 ,对 碘 的 需求 量 猛 增 , 若 摄取 量 不 足 , 可 发 生 甲 状 腺 代 偿 性 肥 
期 少男 少女 也 有 可 能 出 现 不 同 程度 的 甲状 腺 肿 大 ,以 女孩 多 见 。 为 两 
,质地 柔软 ,一 般 摸 不 到 结 节 。 过 了 青春 期 以 后 甲状 腺 肿 大 可 以 自 和 
肿 大 的 措施 主要 是 补 碘 。 多 吃 含 碘 丰 富 的 食物 ,如 海带 83 Rz RE 


行 


E m 
5 


慢性 炎症 性 皮肤 病 ,不 影响 健康 ， 


或 使 秘 等 骨 肠 障碍 , 某 些微 量 元 素 如 锌 缺乏 ,精神 紧张 ,湿热 气候 等 因素 对 冶 疮 患者 可 以 产生 不 
利 的 影响 ,矿物 油 类 的 接触 或 碘 化 物 .省 化 物 及 某 些 其 他 药 内 服 也 可 加 剧 琴 疮 的 恶化 。 竣 疮 的 
皮 损 主 要 发 生 于 面部 ,也 可 发 生 在 胸 背 上 部 及 肩 部 ,偶尔 发 生 于 其 他 部 位 。 开 始 时 多 有 黑头 


Y 


3. 青春 期 高 血压 ”青春 期 高 血压 的 特点 是 收缩 压 升 高 ,可 达 140-150mmHg (18.7-20kPa), 
Hk 


显 。 平 时 没有 什么 不 良 感觉 , 仅 在 过 度 疲 劳 或 剧烈 运动 时 才 有 头晕 、 


向 问 等 症状 。 引 起 青春 期 高 血压 的 主要 原因 是 由 于 青春 期 身体 各 器 官 系统 迅速 发 育 ,心脏 也 随 


之 发 育 , 心 收缩 力 大 大 提高 ,但 此 时 血管 发 育 却 往往 落后 于 心脏 ,导致 血压 增高 。 另 外 ,青春 发 


育 时 期 内 分 泌 腺 发 育 增强 


,激素 分 泌 增多 ,神经 系统 兴奋 性 提高 ,自主 


会 产生 血压 增 


曾 高 现象 。 青 


春 期 高 血压 的 发 生 是 暂时 性 的 ,过 了 青春 扩 


神经 调节 功能 不 平衡 ,也 
月 ,心血 管 系统 发 育 迅速 趋 


于 平衡 ,血压 就 会 恢复 正常 。 因 此 一 般 不 主张 过 早 应 用 降 压 药物 ,但 


生活 方式 使 血压 逐步 恢复 


新 鲜 蔬 菜 和 水 果 , 不 吸烟 、 
检查 ,以便 及 时 发 现 ,进一步 确诊 ,并 查 明 原因 ,及 时 治疗 。 


必须 通过 建立 良好 健康 的 
正常 。 养 成 良好 的 饮食 习惯 , 少 吃 咸 食 、 甜 食 及 含 脂肪 高 的 食物 ,多 吃 


不 醒酒 ,保持 情绪 愉快 ,减少 心理 紧张 和 心理 压力 。 定 期 测量 血压 及 


4. 月 经 不 调和 经 前 期 综合 征 月 经 不 调 是 青春 期 女性 的 一 种 常见 疾病 ,表现 为 月 经 周期 六 


乱 、 出 血 期 延长 或 缩短 、 出 


内 分 泌 腺 体 疾病 影响 卵 集 功 能 者 都 可 能 引起 月 经 失调 。 月 经 失调 主 
精神 压力 过 重 , 引 起 情绪 上 的 忧 思 焦 虑 ,严重 的 甚至 闭经 。 在 经 前 } 
前 期 综合 征 , 其 主要 表现 是 头痛 、 眩 举 、 恶 心 、 呕 吐 、 心 怪 等 。 这 些 症 ) 
些 人 易 经 .好 攻击 、 对 周围 的 人 茄 求 . 易 与 人 发 生 口角 ;有 些 人 烦躁 、 
AIRE EER 2e KE ,好 猿 、 好 名 。 此 外 ,还 有 些 人 感到 乳房 胀 
分 散 等 。 一 般 月 经 过 后 ,症状 即 减 弱 或 消失 。 经 前 期 综合 征 是 由 于 


量 增 多 或 减少 ,甚至 月 经 闭 止 。 卵 梨 功 


能 失调 ,全身 性 疾病 或 其 他 
:要 是 心理 原因 造成 的 ,如 果 
, 约 有 1/3 的 女生 会 出 现 经 
大 也 会 引起 心理 变化 。 如 有 


不 如 意 、 坐 甲 不 安 ; 有 些 
: 眼 , 记 忆 力 减 退 、 注 意 力 


申 经 - 内 分 泌 功 能 失调 造成 


的 ,心理 因素 在 发 病 中 占有 重要 地 位 。 情 绪 抑 郁 愁 问 ,心理 矛盾 得 不 到 适当 的 解决 ,都 可 能 引起 
发 本 症 。 因 此 ,保持 乐观 而 稳定 的 情绪 ,将 有 助 于 减少 和 消除 经 前 其 


神经 内 分 泌 功 能 失调 而 引 
综合 征 。 


5. 乳房 发 育 问题 “女性 到 达 青 春 期 的 第 一 个 信 
出 现 乳房 过 小 或 过 大 、 双 侧 乳 房 发 育 不 均 乳房 不 发 


名 是 乳房 发 育 、 在 发 育 过 程 中 ,有 可 能 
房 畸形 以 及 乳房 包 块 等 现象 。 符 发 现 


这 些 情况 ,一 是 可 通过 健美 运动 促进 胸肌 发 达 , 使 乳房 显得 丰满 ;二 是 在 医师 指导 下 进行 适当 治 
疗 。 少女 要 到 身体 发 育 定型 ,性 完全 成 熟 才能 确定 乳房 是 否 发 育 不 良 , 不 要 过 时 下 结论 


j 
SO 
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6. 遗精 (spermatorrhoea) 在 没有 性 交 或 手淫 的 情况 下 射精 , 称 为 遗精 。 遗精 多 发 生 于 夜间 
i euis bc e 遗精 是 男性 中 学 生 中 常见 的 一 种 正常 生理 现象 。 因 为 男性 到 
了 青春 发 育 期 ,睾丸 不 断 分 泌 大 量 的 雄 激素 ,同时 产生 大 量 精 子 , 精 子 与 精 浆 共同 组 成 精液 。 精 
液 不 断 产 生 并 不 断 积聚 在 各 给 精 管内 , 当 达 到 作 和 状态 M , 便 会 通过 遗精 的 方式 排出 体外 ”遗精 

虽然 是 一 种 正常 的 生理 现象 ,但 是 它 的 间隔 日 期 没有 规律 ,一 个 月 遗精 在 7-8 次 内 均 届 正 常 。 
| 遗精 次 数 过 于 频繁 ,尤其 是 梦 遗 ,可 能 会 扰乱 睡眠 ,引起 心理 紧张 .头痛 .头晕 无精打采 . 胃 纳 不 
佳 \ 浑 身 无 力 等 症状 。 ` 

7. Fi (masturbation) 手淫 在 青春 期 是 一 个 极为 普遍 的 性 行为 问题 ,是 指 通 过 自我 扰 弄 或 
刺激 性 器官 而 产生 性 兴奋 或 性 高 潮 的 一 种 行为 ,这 种 刺激 可 以 通过 手 或 是 某 种 物体 , 其 至 两 腿 
夹 挤 生殖 器 产生 。 手 淫 dm \ 女 均 可 发 生 ， 以 男性 更 多 见 。 许多 研究 材料 表明 ,手淫 
起 到 缓解 性 心理 和 性 生理 紧张 的 作用 。 但 青少年 对 手 泽 问题 有 许多 不 正确 的 看 尘 
不 同 程度 上 影响 了 他 们 的 身心 健康 。 有 过 手淫 经 历 的 青少年 1 此 感到 内 次 ,了 
绪 低 落 .担心 .困惑 .害怕 痛苦。 因此 ,手淫 并 不 是 值得 提倡 的 行为 。 应 当 设法 引 
方面 的 精力 转移 到 学 习 或 其 他 活动 中 去 。 


后 感到 情 
青少年 将 这 


第 二 节 ”常见 心理 行为 问题 


由 于 青春 期 身体 处 于 加 速 发 育 阶段 ,尤其 是 生殖 系统 在 此 期 迅速 发 育 而 达到 性 成 熟 , 而 心 
理 和 社会 适应 能 力 发 展 相 对 推迟 ,因此 容易 在 心理 上 引起 骚扰 和 波动 ,形成 了 复杂 的 青 存 期 心 
吾 卫 生 问题 。 大 多 数 青少年 在 青春 期 发 育 的 某 个 阶段 和 某 个 方面 会 经 历 一 些 情绪 或 行为 上 的 
困难 ,被 称 为 心理 社会 发 育 障碍 (disturbed psychosocial development), 如 焦虑 .抑郁 .不良 习惯 等 。 
这 些 问 题 绝 大 多 数 是 暂时 现象 ,只 要 得 到 适当 的 引导 和 帮助 便 能 得 到 解决 ;但 若 不 及 时 解决 , 持 
续 时 间 长 ,问题 可 能 会 变 得 复杂 .严重 ,造成 心理 缺陷 ,甚至 影响 一 生 的 健康 ,学习 工作 和 行为 ， 
严重 者 还 可 能 危及 家 庭 和 社会 。 


青春 期 综合 征 


5 春 期 综合 征 是 青少年 特有 的 生理 失衡 和 由 此 引发 的 心理 失 衔 病症 。 青 春 期 生理 与 心理 
发 育 7 不 同步 ,心理 发 育 相对 滞后 、 XS RUBER 叶 是 形成 青春 期 综合 征 的 重要 原因 ,主要 
表现 为 :D 脑 神经 功能 失衡 :记忆 力 下 降 . 注 力 分 散 、 上 课 听 不 进 、 思 维 迟 钝 ,意识 模糊 .学 习 成 
绩 下 降 ; 白天 精神 萎靡 .大脑 氏 沉 上课 易 睹 E RE. EALER, 
PERKIRAAN ORZA 能 失衡 :性 冲动 频繁 ,形成 不 良 的 性 习惯 ,过 度 手 
泽 , 并 且 难 以 用 毅力 克服 ,由 于 频繁 手淫 .卫生 不 洁 ,使 生殖 器 出 现 红肿 E 其 至 导 
敏 性 器 官 发 育 不 良 。 国 心理 功能 失衡 :由 于 上 述 种 种 生理 失衡 症状 困扰 着 青 少 华 ,造成 青少年 
DAN, RA ORRAZE. SHOE UBI ABUS MUR E Rz pope i 
tp MR ARAR 学 , 离 家 出 走 ,甚至 自虐 .轻生 。 
期 综合 征 不 属于 严重 的 心理 异常 范畴 ,但 其 对 青少年 心理 的 良好 发 展 和 人 人 恪 健全 
却 是 十 分 有 害 的 ,如 果 不 能 迅速 地 走出 这 种 心理 误区 , 则 有 瑟 能 导 残 较为 严重 的 心理 障 得 ， 因 
We ipi i Qi iE vus 自我 了 解 生理 卫生 知识 ,正确 处 
理性 方 而 可 能 出 现 的 问题 。 用 理智 战胜 情感 营 志 力 去 克服 自己 的 不 良 行 为 ,使 自己 
健康 半 稳 地 度 过 青春 期 . 


& 


eL 


下 在 期 焦虑 症 


th í FEJESE Canxiety disorder) 即 焦虑 性 神经 症 JE rb — 289 p 4 SEEE E. RB. LENG 


STAGES ”青春 期 健康 与 疾病 


绪 反 应 为 主要 症状 ,同时 伴 有 了 明显 的 自主 神经 系统 功能 亲 乱 。 青 春 期 是 焦虑 症 的 易 发 期 ,这 个 
时 期 个 体 的 发 育 加 快 ,身心 变化 处 于 一 个 转折 点 。 随 性 征 的 出 现 , 个 体 对 自己 在 体态 、 生 
理 和 心理 等 方面 的 变化 ,会 产生 一 种 神秘 感 ,甚至 不 知 所 措 。 诸如 女孩 THAS o 
Mig FE eet SK AS JIA PE 冲动 .遗精 PUER HS E 些 都 将 对 青少年 的 心 
! 情绪 及 行为 带 来 很 大 影响 :往往 由 于 好 奇 和 不 理解 会 7 i am Ep SURITESE 
dij xe aJ fe ff Az 35 cd .失眠 .多 梦 Za EJ LEE IRR 心慌 TE 过 敏 . 情 SPI 
体重 下 降 和 焦虑 不 安 等 症状 患者 党 因此 而 长 期 银 转 于 内 科 
有 发 现任 何 咒 质 性 病变 ,i :在 精神 科 常 被 诊断 为 青春 期 外 年 
害 青 少 和 全 的 身心 健康 ,因此 必须 及 时 予以 合理 治疗 . 一 般 是 以 心理 治疗 为 主 ,配合 
ir HUGE 

青春 期 的 情绪 改变 是 对 身体 改变 .社会 角色 和 各 种 关系 变化 的 一 种 适应 ,其 特点 是 反应 强 
度 大 且 易 变化 .情感 ? 变化 复杂 ,容易 狂喜 URS ULPE ME : 慧 伤 和 迟 惧 。 因 外 界 不 利 环境 ,如 家 
长 和 老师 的 忽视 .压制 和 不 公平 ， 1 对 性 发 育 的 困惑 等 而 引起 烦恼 .焦虑 和 抑郁 等 情绪 
不 稳 现象 并 个 少 * Ree e 学习 的 紧张 ,神经 系统 承受 的 压力 更 大 ,尤其 是 在 遇 到 挫折 
0 易 失调 。 如 果 反 应 异乎 寻常 的 强烈 和 低落 ,可 以 出 现 持 
续 性 的 紧张 c d idi. jd ) S x PET 郁 症 (depression)。 

mds f Ati 氏 洲 ue 动作 和 语 it 言 减少 , 伴 有 焦虑 .躯体 不 适 和 睡眠 障碍 。 情 绪 扣 
fpina Wi si Ana P3 iib Kent UM D HS. IDE: 
的 发 病 率 为 0.4%~8.3%, 女 性 是 男性 的 2~3 fir. 

青春 期 抑郁 症 的 表现 多 种 多 样 , 主 要 有 以 下 几 种 : 

1. 自暴自弃 AE ABALAN HCE E 

2. &u) DEL UL, EERI AE AOIR 
3995575 EE MEERA p] 

3.918 KARORA AER 


IREZ HEEE .逃学 .破坏 公 


cr 


觉 周围 一 切 都 是 灰暗 的 - 


各 种 类 型 的 抑 WERE ERI RARI. bii ds 大 多 数 ,严重 的 青春 期 抑郁 症 对 身 
心 健康 影响 明显 , 患 不 f 急剧 下 降 ; 对 前 途 和 未 来 翡 
观 失望 ,有 轻生 : 者 若 未 进行 积极 治疗 , 常 导 


致 严重 后 果 。 所 以 防治 pi :保健 工作 的 重点 内 容 。 


性 厌食 症 (anorexia nervosa) 神经 性 庆 食 症 是 一 种 由 不 良心 理 社会 因素 引起 尼 
fit " Hs 为 主动 性 节食 DE fe ETE fr 0 INSCR EL. XE EO ee RR 
WEZ M. 有 的 青 存 期 iis 许昌 追求 体型 美 ,为 了 身材 "苗条 "而 节食 ,甚至 不 吃 动 物 虱 食 品 和 
主食 ,把 人 体 所 需 的 许多 营养 素 都 排除 在 食谱 之 外 ,食欲 日 趋 降低 .看 见 食 物 就 恶心 ,最 后 发 展 
Spr. UV PE EX fc KELA d RT HR HUBER PEDE f. JP ORE CIEL RE .家 长 教养 方法 不 3 
六 及 神经 内 分 泌 异 常 等 也 可 能 成 为 病因 ， 神 经 性 庆 食 往往 伴随 体重 明显 下 降 .身体 虚弱 ocn 
AB MILK FR ,皮肤 粗糙 和 闭经 等 症状 ,还 可 能 出 现 -一些 精神 症状 和 行为 失常 .如 不 及 时 治疗 
将 会 导致 严重 后 果 “本 病 尚 无 系统 性 治疗 方法 ,以 心理 治疗 为 主 .结合 行为 调节 ,营养 康复 .对 
ik AERE ALIIA AA RIIPINEN EPERRA K iE. Ki 
UAPUR LI E 226 e E ERST EET 3E E E c PER vr E Gf D pe Ls AREE 

2. 神经 性 贪 食 症 Cbulimia nervosa) 神经 性 贪 食 症 的 临床 特征 为 反复 发 作 和 不 可 抗拒 的 摄 
全 欲望 及 针 食 行为 . 患 普 有 担心 发 胖 的 如 惧 心 理 , 常 采取 引 吐 .时 海 . 桂 食 等 方法 以 消除 暴食 中 


起 的 发 翌 。 可 与 神经 性 
患者 是 神经 性 厌食 的 延续 者 ,发 病 年 龄 较 
消化 的 食品 ,呕吐 行为 相当 常见 ,而 


周 


à 


[sa 


第 六 章 ”青春 期 健康 与 疾病 


地 将 胃 内 容 物 吐出 。 很 多 人 在 每 次 贪 食 发 作 之 后 就 
现 各 种 并 发 症 ,如 低 钾 血 症 、 低 氯 性 


的 长 期 效果 比 后 者 要 好 。 


准 主要 包括 四 个 方面 :行为 和 心理 上 的 依赖 感 ;@ 行 为 的 


期 性 地 发 生 , 常 由 心理 紧张 激发 ， 
进行 的 。 尽 管 贪 食 症 患者 表现 出 对 
仍 在 正常 标准 上 下 波动 。 治 疗 方法 有 心理 治疗 GA 
里 治疗 可 以 有 短期 和 长 期 的 效果 。 即 使 没有 抑郁 症状 ,应 用 抗 抑郁 药 也 有 一 定好 处 ,但 前 者 


厌食 交 蔡 出 现 , 两 者 具有 相似 的 病理 心理 机 制 及 性 别 .年 龄 分 布 。 多 数 
神经 性 厌食 晚 。 贪 食 发 作 时 选择 的 大 多 为 高 热量 且 易 
且 往 往 是 通过 手指 刺激 咽喉 部 而 完成 ,但 也 有 些 人 可 以 随意 
会 产生 情绪 抑郁 。 人 为 导 泻 的 患者 常常 出 


碱 中 毒 等 。 反 人 复 呕吐 则 出 现 食管 以 及 胃 部 的 所 裂 伤 。 滩 食 
有 时 可 多 至 一 日 数 次 ,患者 的 暴食 和 自我 诱 吐 常 常 是 秘密 


肥胖 的 担忧 ,而且 


五 其 他 


上 [有些 患 者 也 的 确 很 胖 ,但 大 多 数 人 的 体重 
-行为 或 人 际 治 疗 ) 和 应 用 抗 抑郁 药 治疗 。 


1. 网 冶 ”网 冶 是 指 上 网 者 由 于 长 时 间 地 和 习惯 性 地 沉浸 在 网 络 时 空当 中 ,对 互联 网 产生 
强烈 的 依赖 ,以 致 达到 了 闯 迷 的 程度 而 难以 自我 摆脱 的 行为 


人 @ 工 作 和 生活 的 正常 秩序 被 打 乱 ;@ 身 ， 
络 被 的 断 或 由 于 其 他 原因 不 能 上 


状态 和 心理 状态 。 其 判断 的 基本 标 


In 


A 


3 我 约束 和 自我 控制 能 力 基 本 丧失 ; 
心 健康 受到 较 严 重 的 损害 。 一 上 网 就 不 能 控制 时 间 , 当 
对 还 会 感到 烦躁 不 安 ,情绪 低落 或 无 所 适 从 ,觉得 在 网 上 


网 
比 在 现实 生活 中 更 快乐 或 更 能 实现 自 
" i 


HL 


RE. HUE TP EP 
H 


沉迷 于 电子 游戏 .电脑 游戏 或 上 


而 不 能 自拔 ,长 时 间 上 网 的 青少年 


EZ 
T 


独 \ 焦 虑 .自主 神经 功能 紊乱 和 睡眠 


快 ,头晕 


4 


里 


瘤 症 及 肯 溃 岂 的 主要 危险 因素 。 动 脉 硬化 的 严重 程度 
脉 硬化 的 危险 增加 。 吸 烟 对 健康 的 不 良 影响 可 名 


活 方式 ,学 习 网 络 、 掌 握 网 络 、 


发 现 ,15-24 岁 的 人 有 不 同 程度 的 物 
圭 少年 的 物质 洪 用 常常 未 被 发 现 ， 
全 世界 一 大 公害 。 

洪 用 物质 的 种 类 随 年 龄 .性别 、 
质 及 其 损害 有 : 
() 酒精 :酒精 的 危害 主要 是 中 枢 神经 系统 的 损伤 。 作 为 中 枢 神经 系统 抑制 剂 ,可 以 产生 欣 
展 检 ,多 语 和 短期 记忆 障碍 等 。 血 清 乙醇 水 平 很 高 
的 骨 肠 道 并 发 症 是 急性 腐蚀 性 骨 作 ， 


tilt FE RT ici 


生 肝 炎 、 肝 硬化 。 


i ra 使 
E 理 和 心理 所 处 的 特殊 阶段 ,对 他 们 


路 。 互 联网 的 飞速 


TT 


上 现 情 绪 不 稳定 ,注意 力 不 集 中 ,情绪 低落 .思维 迟缓 . 孤 
障碍 等 现象 ,严重 危害 了 青少年 的 身心 健康 ,部 分 青少年 因 
交 网 友 甚 至 走向 吸毒 ,偷窃 等 违法 犯 


发 展 正 迅速 地 改变 着 人 们 的 生产 和 


网 络 是 进入 信息 时 代 的 必 


路 。 对 于 青少年 ,要 注意 其 


上 网 不 能 一 味 采取 封 堵 禁 1 


2. 物质 滥用 (substance abuse) 
性 的 一 类 有 害 物 质 ,包括 烟 , 酒 . 某 些 药物 ， 
司 化 作用 的 激素 类 药物 等 。 由 导 


青春 期 的 ， 


齐 网 瘾 不 可 或 缺 的 一 环 。 要 多 与 他 们 交流 沟通 ,正确 地 了 引 


质 依赖 ,程度 因 所 滥用 的 物 


|f 


止 的 办 法 ,教师 和 家 长 的 配合 是 


也 们 上 网 ,使 其 能 真正 利用 网 上 


VI c il Fr deett c. .大量 地 使 用 与 医疗 目的 无 关 且 具有 依 
如 镇 静 药 ,镇 痛 药 .鸦片 类 大 麻 可卡因 幻觉 剂 、 
心理 特点 ,现代 社会 的 复杂 性 增加 及 各 种 药物 的 广 
泛 可 得 ,使 得 越 来 越 多 的 青少年 滥用 这 些 物质 。 在 对 青少年 和 成 人 的 一 项 大 范围 的 社区 调查 中 
质 性 质 不 同 而 不 同 。 许 多 儿童 和 


天 


此 也 未 接受 治疗 。 物 质 


e 


H 


也 区 种 族 和 地 理 因素 不 


(2) 烟草 :吸烟 是 导致 心血 管 疾病 .慢性 支气管 炎 、 肺 气 


的 主要 成 分 尼 十 丁 刺激 神经 兴奋 ,使 人 产生 依赖 性 。 
(3) 致 幻 剂 :也 称 拟 精神 病 药 ,包括 大 有 麻 .麦角 二 乙 胶 。 


表现 为 上 腹 疼 痛 .食欲 不 振 
少年 每 天 饮酒 数 周 后 即 对 酒精 产生 生理 性 依赖 。 


烟 期 


滥用 


造成 青少年 身心 损伤 已 经 成 为 


同 而 


tow) 


B. 
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不 同 。 青 少年 中 常见 的 滥用 物 


以 出 现 呼 吸 抑制 。 饮 酒 最 常见 
:呕吐 和 大 便 隐 血 阳性 。 长 期 大 


LR RTNIIIEL 
REX, 自 青春 期 开始 吸烟 者 动 
,如 慢性 咳嗽 和 喘 哆 等 。 烟 草 中 


此 类 药物 后 产生 类 似 精 神 病 患 


IE ”青春 期 健康 与 疾病 


幻觉 .片段 的 妄想 及 相应 情绪 行为 的 改变 。 
入 :包括 巴 比 受 类 和 茶 二 氮 草 类 。 这 类 药物 的 主要 药理 作用 是 中 枢 抑 制 。 临 
床上 主要 用 于 镇 欧 催 眠 和 抗 焦虑 。 由 于 应 用 范围 其 广 , 极 易 形 成 滥用 。 
(5) 兴奋 剂 :包括 可 卡 因 、 咖 啡 因 、 茶 丙胺 及 哌 甲 酯 等 中 枢 神 经 系统 兴奋 药物 。 临 床 主要 应 
用 于 振奋 精神 ,可 和 致 欣 快感 。 此 类 药物 反复 使 用 易 形 成 心理 依赖 。 此 外 ,合成 类 固 醇 药物 作为 
兴奋 剂 也 有 滥用 现象 . 
(6) 独 片 类 ;包括 吗啡 \ 可 待 因 类 、 婴 票 碱 等 。 吗 啡 是 鸦片 中 主要 的 有 效 成 分 ,医疗 上 主要 用 
于 镇 静 、 上 止痛。 吗啡 及 其 衍生 物 包括 海洛因 (二 醋 吗 啡 ). 可 待 因 是 当今 世界 成 冶 问 题 最 严重 的 毒 
品 之 一 。 吗 啡 样 镇 痛 作 用 的 人 工 合成 镇 痛 药 物 ,如 哌 替 啶 、 美 Jy fi JR s RC 
预防 青春 期 物质 滥用 的 有 效 方法 是 加 强 青春 期 抵制 滥用 物质 的 宣传 和 教育 ,积极 努力 的 对 
青少年 进行 心理 得 导 和 精神 帮助 。 
对 物质 滥用 的 青少年 成 功 的 长 期 处 理 方法 是 在 生理 解毒 后 进行 连续 的 医学 随访 和 提供 适 
宜 的 社会 和 心理 支持 ， 
3. 青少年 伤害 ”青少年 时 期 是 生命 力 最 旺盛 .死亡 率 最 低 的 时 期 ,但 伤害 是 威胁 青少年 健 
康 的 严重 卫生 问题 。 爹 球 每 天 有 高 达 16 000 人 死 于 , 即 全 年 超过 500 万 ,中 国有 70 万 ,其 
中 青少年 约 占 半数 ,伤害 是 我 国 1-19 岁 人 口 的 首位 死亡 原因 。 
伤害 (injury) 是 指 因 为 能 量 (机 械 能 .热能 .电能 等 ) 的 传递 或 干扰 超过 人 体 的 耐 受 性 ,造成 
组 织 损 伤 .窒息 ,导致 缺 气 和 刺激 引起 的 创伤 . 因此 .伤害 不 只 限于 躯体 组 织 的 损伤 或 功能 障碍 ， 
还 可 导 和 至 精神 创伤 或 心理 障碍 。 伤 害 可 以 分 为 非 故 意 伤害 和 故意 伤害 两 大 类 。 伤 害 死 因 顺 位 
依次 为 意外 跌落 车祸 .自杀 、 意 外 中 毒 和 溺水 ;在 15~19 岁 , 其 顺 位 为 自杀 车祸. 意外 中 毒 、 渴 
水 .意外 跌 洲 和 他 杀 . 
伤害 发 生 的 个 人 因素 包括 个 体 状态 差异 ,如 生理 节律 .神经 系统 成 熟 度 .智能 及 事故 倾向 性 
等 ;性 格 与 行为 ,如 病态 性 格 .社会 心理 失衡 等 ;生活 与 遭遇 ,如 紧张 .压力 等 。 儿 童 的 身体 和 心 
里 发 育 水 平 及 状态 是 影响 儿童 意外 伤害 发 生 的 重要 因素 。 环 境 因素 包括 家 庭 因素 和 社会 因素 等 。 
常见 伤害 有 : 
(1) 自杀 :自杀 是 指 自愿 的 .自己 动手 让 自己 死亡 的 行为 。 是 一 种 自我 惩罚 和 毁灭 的 行为 。 
自杀 的 原因 有 : 
D 遗传 因素 :有 自杀 行为 的 青少年 有 时 可 有 家 族 自杀 行为 倾向 ,其 父母 往往 有 企图 自杀 的 
太史 。 单 卵 双生 子 有 一 个 自杀 的 ,发 生 双 生 同 胞 自杀 的 可 能 性 增 大 。 
2) 心理 障 但 :精神 疾患 ,如 抑郁 症 、 大 世 症 ,边缘 人 人格、 攻击 性 行为 等 ,与 青少年 自杀 有 密切 
的 关系 。 
3) 环境 因素 :父母 不 和 了 睛 、 有 不 良 行为 ,亲子 关系 紧张 ,可 使 青少年 产生 自杀 行为 。 学 校 课 
FLA TH SIE .考试 失败 是 近年 来 自杀 的 重要 原因 。 其 他 ,如 失恋 .性 行为 问题 .物质 滥用 等 与 自杀 
也 有 密切 关系 
对 有 自杀 企 网 的 青少年 需要 心理 专家 的 咨询 ,最 好 能 够 住 g 
全 场所 。 在 自杀 发 生前 , 常 有 许多 心理 与 行为 的 改变 ,这 些 改 变 
阮 , 应 早期 采取 措施 ,防止 自杀 的 发 生 - 
(2) 暴力 : 指 一 种 以 威胁 或 身体 力量 对 基 人 或 一 群 人 造成 伤害 或 死亡 。 在 美国 ,青少年 枪杀 
在 逐年 增加 。 青 少年 暴力 行为 与 发 生 在 家 庭 内 外 的 暴力 有 关 , 由 于 在 儿童 期 受 虐待 和 被 忽视 、 
目击 暴力 .青少年 性 乱 和 体罚 .遭受 暴力 和 攻击 ,可 使 青少年 今后 发 生 暴 力行 为 和 犯罪 . 
对 有 暴力 行为 的 青少年 需要 识别 和 王 预 。 有 进攻 行为 的 青少年 常 伴 有 精神 发 育 迟 滞 ,学习 
困难 ,中 重度 语言 障 但 和 心理 障碍 ,如 注意 缺陷 多 动 综合 征 等 . 
需 防 时 力 需要 依靠 改变 个 人 行为 .改善 家 庭 环 境 .提高 社区 和 全 社会 的 整体 环境 的 共同 作用 。 
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(3) 车 祸 : 即 道路 交通 伤害 ,是 指 车 辆 ,如 汽车 ,摩托 车 .自行 车 等 交通 工具 在 公用 道路 上 行 


驶 过 程 中 ， 


包括 : 


因 违 章 行为 或 过 失 发 生 磁 撞 、 颠 覆 等 造成 人 身 伤亡 或 经 济 损失 的 事故 。 和 车祸 的 原因 


1) 内 源 性 因素 :缺乏 经 验 .未 察觉 到 危险 .不 遵守 交通 规则 和 青少年 的 冒险 行为 。 某 些 因素 


可 改变 心理 状况 ， 


促使 车 祸 发 生 , 如 紧张 性 情绪 酒精 或 药物 的 使 用 等 。 


2) RNE R AR E; EMEA , REI EEE , AT B e eE 


(如 头盔 ); 
伤害 


开展 健康 教育 和 各 种 宣 


童 乘 车 安全 的 法 规 等 。 


气候 因素 ,如 在 雨 . 雪 
预防 与 控制 措施 包括 伤害 监测 外 伤害 干预 措施 研究 改善 环境 .加 强 安全 防范 措施 、 
传 以 及 建立 相关 的 法 律 和 法 规 , 如 制定 有 毒物 品 包装 . 易 燃 物 管理 及 儿 


、 雾 等 不 利 气候 条 件 下 车 祸 发 生 增 加 。 


GE 3) 


4. jd QR: 


ano 荫 .儿童 保健 学 . 北京 :人 民 卫 生出 版 社 ,2009:110. 
E , 赵 正 言 . 儿童 保健 学 . 南京 :江苏 科学 技术 出 版 社 ,2011:280-290. 
高 等 教育 出 版 社 ,2007:49-56. 
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是 研究 新 生 儿 生 m. 病理 ， A 
来 发 展 十 分 迅速 , 现 已 逐渐 形成 独立 bs 


ARIES ¥ C perinatolog gy) 的 一 


第 一 节 "m x 


-部 分 、 


引 生 期 的 定义 有 多 种 表达 


"i 20 周 ( 此 时 胎儿 体重 约 5008) 2 
ICD-10 定义 为 孕 22 周至 生 后 7 x 


经 历 了 从 富 内 向 宫 外 环 境 转换 阶 有 


小 时 内 。 
【 新 生 儿 分 类 ] 
新 
JR tU iS ESSE. 
1. 根据 出 生 时 胎 龄 分 类 


2. 根据 出 生体 重 分 类 


生 儿 分 类 有 不 同 的 方法 。 


吕 生 后 28 天 内 的 婴儿 。 新 生 儿 学 (neonatology) 


方面 的 学 科 。 新 生 儿 学 原 属 儿科 学 范畴 , 近 数 十 年 


新 生 儿 是 胎儿 的 延续 ,与 产科 密切 相关 ,因此 ,又 


E E eE ANRU js TS 影响 胎儿 和 新 生 儿 健康 的 一 门 学 科 ,涉及 产科 .新生 儿 科 和 
工程 等 领域 ,是 一 门 边缘 学 科 , 并 与 提高 人 口 素 质 .降低 半生 
ime pE] rasan period) 是 指 产 前 , 产 时 和 产后 的 一 个 特定 时 期 。 目 前 国际 
COD FI EUR 28 周 (此 时 胎儿 体重 约 1000g) 至 生 后 7 天 ;@ 自 妊 
:后 28 天 ;号 妊娠 28 周至 生 后 28 天 WHO 和 国际 疾病 分 类 
我 国 目前 采用 第 一 种 定义 。 围 生 期 的 婴儿 称 围 生 儿 。 由 于 


用 ,因此 ,其 死亡 率 和 发 病 率 均 居 人 的 一 生 之 首 ,尤其 是 生 后 24 


临床 上 常用 的 有 根据 胎 龄 .出 生体 重 ,出 生体 重 和 胎 冷 的 关系 


胎 龄 (gestational age,GA) 是 指 从 最 后 1 次 正常 月 经 第 1 天 起 至 
分 娩 时 止 ,通常 以 周 表示 ,分 为 足 月 儿 (fuall term infant), J” JL (preterm infant) f 过 期 产儿 (post- 
term infant), DÆ H JL:37 周 <GA<42 周 (260~293 天 ) 的 新 生 儿 ;@ 早 产儿 :CA<37 周 (<259 天 


fi 
1 


其 


H 


生体 重 (birth weight, BW) 指出 生 
E 1 小 时 内 的 体重 ,分 为 正常 出 
生体 重 (normal birth weight, NBW) 
儿 、 低 出 生体 重 (low birth. weight, 
LBW) 儿 和 巨大 (macrosomia) 儿 。 
QD 正常 出 生体 重 儿 :BW z2500g 
Jf «4000g RS r^ JL. QD HH E 
Mk E JL: BW«2500g 的 新 生 儿 ， 

中 BW<1500g 称 为 极 低 出 生体 
ig (very low birth weight, VLBW) 
JL, BW«1000g 称 为 超 低 出 生体 重 
(extremely low birth MAL ELBW) 
JL, LBW 儿 中 大 多 是 早产 儿 , 也 


有 是 月 或 过 期 小 于 "n > ODE 


的 新 生 儿 ), 其 中 GA<28 周 者 称 为 极 早 早产 
早产 儿 称 为 晚期 早产 (ate preterm) JL; EB 
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L 或 超 未 成 熟 儿 ;34 E]  GA«37 JÄ (239-259 R) 的 
产儿 ;GA z42 Ji] (2:294 R) 的 新 生 儿 。 
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图 7-1 新 生 儿 胎 龄 与 出 生体 重 的 百 分 位 曲线 
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大 儿 :BW>4000g 的 新 生 儿 。 

3. 根据 出 生体 重 和 胎 龄 的 关系 分 类 ”分 为 适 于 胎 龄 (appropriate for gestational age,AGA) 儿 、 
小 于 胎 龄 (small for gestational age, SCA) 儿 和 大 于 胎 龄 (large for gestational age, LGA) JL (AI 7-1)。 
中 适 于 胎 龄 儿 : 婴 儿 的 BW 在 同 胎 龄 平均 出 生体 重 的 第 10~90 百 分 位 之 间 ;@) 小 于 胎 龄 儿 : 婴 儿 
的 BW 在 同 胎 龄 平均 出 生体 重 的 第 10 百 分 位 以 下 ;@@ 大 于 胎 龄 儿 : 婴 儿 的 BW 在 同 胎 龄 平均 出 
生体 重 的 第 90 百 分 位 以 上 。 我 国 15 城市 不 同 胎 龄 新 生 儿 出 生体 重 值 见 表 7-1。 


表 7-1 我 国 15 城 市 不 同 胎 龄 新 生 儿 出 生体 重 值 * 


第 3 百 分 第 10 百 分 第 50 百 分 第 90 百 分 第 97 百 分 
€ 位 数 (9) ”位 数 (g) ”位 数 (g) ”位 数 (g) ”位 数 (g) 
28 1389 302 923 972 1325 1799 2071 


胎 龄 ( 周 ) 平均 值 (g) 标准 差 (g) 


29 1475 331 963 1057 1453 2034 2329 
30 1715 400 1044 1175 1605 2255 2563 
31 1943 512 1158 1321 1775 2464 2973 
32 1970 438 1299 1488 1957 2660 2968 
33 2133 434 1461 1670 2147 2843 3142 
34 2363 449 1635 1860 2340 3013 3299 
35 2560 414 1815 2051 2530 3169 3442 
36 2708 401 1995 2238 2712 3312 3572 
37 2922 368 2166 2413 2282 3442 3690 
38 3086 376 2322 2569 3034 3558 3798 
39 3197 371 2457 2701 3162 3660 3899 
40 3277 392 2562 2802 3263 3749 3993 
41 3347 396 2632 2865 3330 3824 4083 
42 3382 413 2659 2884 3359 3885 4170 
43 3359 448 2636 2852 3345 3932 4256 
44 3303 418 2557 2762 3282 3965 4342 


注 :*, 摘 自 中 国 15 城市 新 生 儿 体格 发 育 科研 协作 组 资料 (1986~1987 4E) 


4. 根据 出 生 后 周 龄 分 类 分 为 早期 新 生 儿 (early newborn) 和 晚期 新 生 儿 (late new born)« 
QD 早期 新 生 儿 ; 生 后 1 周 以 内 的 新 生 儿 ,也 属于 围 生 儿 , 其 发 病 率 和 死亡 率 在 整个 新 生 儿 期 最 
高 ,需要 加 强 监护 和 护理 ;@ 晚 期 新 生 儿 :出 生 后 第 2~4 周末 的 新 生 儿 。 

5. 高 危 儿 (high risk infant) 指 已 发 生 或 可 能 发 生 危 重 疾病 而 需要 监护 的 新 生 儿 。 常 见于 
以 下 情况 ;母亲 疾病 史 : 孕 母 有 糖尿 病 感染、 慢性 心肺 疾患 .吸烟 .吸毒 或 酮 酒 史 ， € XA Rh 
阴性 血型 ,过 去 有 死胎 . 死 产 或 性 传播 疾病 史 等 ;@ 母 孕 史 : 孕 母 年 龄 >40 岁 或 <16 岁 , 母 孕期 有 
阴道 流血 、 血压 .先兆 子 病 . 子 首 .羊膜 早 破 LOIR Tc fios] ing pa foy ; Q4) fe sb ua .手术 
产 急 产 .产程 延长 .分娩 过 程 中 使 用 镇 静 或 止痛 药物 史 等 ; 团 新 生 itj JL 、 小 
于 胎 龄 儿 .巨大 儿 . 富 内 感染 和 先天 性 畸形 等 。 
【 新 生 儿 病房 分 级 】 
1. 根据 医护 水 平 及 设备 条 件 将 新 生 儿 病房 分 为 三 级 :DI 级 新 生 儿 病房 (level I nursery): 
即 普通 婴儿 室 , 适 于 健康 新 生 儿 , 主要 任务 是 指导 父母 护理 技能 和 方法 以 及 对 常见 遗传 代谢 疾 
病 进行 筛 查 。 母 婴 应 同室 ,以 利于 母乳 喂养 及 建立 母 届 相 依 感 情 ,促进 婴儿 身心 健康 。CBD[T 级 新 
生 儿 病房 (level II nursery): 即 普通 新 生 儿 病房 , 适 于 胎 龄 >32 JE. 出生 体重 三 1500g (发 达 同 家 为 


p 


5 db | 胎 龄 >30 周 .出 生体 重 宇 1200g) 的 旱 产儿 及 有 各 种 疾病 而 又 无 须 循环 或 呼吸 支持 ,监护 的 婴儿 : 
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OMRI EJL E (level M nursery): 即 新 生 儿 重症 监护 室 (neonatal intensive care unit, NICU), Æ 
集中 治疗 了、[[ 级 新 生 儿 病房 转 来 的 危重 新 生 儿 的 病 室 。NICU 应 具备 高 水 平 的 新 生 儿 急救 医 
护 人 员 及 新 生 儿 转运 系统 ,一 般 应 设立 1 校 的 附属 医院 或 较 大 的 儿童 医院 。 

2. NICU 收治 对 象 “ 吕 应 用 畏 ms m 24 小 时 内 的 新 生 儿 ;@ 重 度 围 生 期 室 息 儿 ; 
图 严重 心肺 疾病 V ie RET E ML 314 暂停 儿 ;@ 外 科大 手术 术 后 (尤其 是 24 小 时 
WD; Oih E HE: <1500g 的 早产 儿 ; 蚤 外 营养 ,或 需 换血 术 者 ;2 顽固 性 惊厥 者 ;@) 多 
器 官 功能 衰竭 (如 休克 DIC GIR AX. 


3. NICU 配备 完善 的 监护 设 各 时 系统 ,以 进行 各 种 生命 体征 监测。 忠心 电 监护 :主要 
监测 患 儿 的 心 它 ,心律 和 心 电 波 -四 呼吸 监护 :主要 监测 患 儿 的 呼吸 频率 .节律 变化 及 呼 
RHE OMRI: fi MI Ft (创伤 性 ) 和 间接 测 压 法 (无创 性 ) 两 种 。 前 者 经 动脉 (多 为 


脐 动脉 ) 插 入 导管 直接 Mh. HAUL (ELE ,但 操作 复杂 ,并 发 症 多 ,临床 仅 在 周围 灌 
注 不 良 时 应 用 ;后 者 是 将 袖 带 veni 间接 、 间 断 测量 ,自动 显示 收缩 压 、 舒 张 压 和 平均 
动脉 奈 。 其 测量 值 准确 性 不 及 直接 测 压 法 ,但 方法 简便 ,无 并 发 症 ,是 目前 国内 NICU 最 常用 
的 血压 Eo iacu PERJU IU p Cep EIRIAS ,将 体温 监测 仪 传感器 分 
DEE TREKIRKE] A, HERE E Rz Bei BE A UE ARR E A EER. ONTE 
W : 62455 £6 He LANIE CTe PO, — FERA TS (TcPCO,) 及 脉搏 氧 饱 和 度 监 护 仪 (transcutaneous 
oxygen saturation , TeS0,), 具有 无 创 .连续 .自动 \ 操 作 简 便 并 能 较 好 地 反映 自身 血气 变化 的 趋 
势 等 优点 ,但 测量 值 较 动 脉 血气 值 有 一 定 差距 ,尤其 在 周 利 血 液 循环 灌注 不 良 时 ,其 准确 性 更 
差 ,因此 ,应 定期 检测 动脉 血气 。 由 于 TcS0, 相对 较 准确 , 故 是 目前 NICU 中 血 氧 动态 监测 的 
常用 手段 。 

近 数 十 年 来 ,由 于 NICU 的 普遍 建立 ,新 生 儿 病死 率 和 远 期 发 病 率 已 明显 下 降 。 
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正常 足 月 儿 (normal term infant) 是 指 胎 龄 三 37 周 并 <42 周 , 出 生体 重 宇 2500g JF x 4000g, 
无 畸形 或 疾病 的 活 产 婴儿 。 早 产 JL, X FA AR E SA JL (preterm infant; premature infant), 近年 来 
d E i y JL RO E Hs e 8 3 4E. E FEAA, M 1985 年 的 45% 上 升 至 目前 的 8.1% ,死亡 率 约 为 
12.7%~20.8%, ELI], estie, YET 根据 加 拿 大 新 生 儿 协作 网 2010 年 资料 显示 ， 
出 生体 重 500~750g 和 1250~1500g 的 婴儿 存活 率 分 别 为 68% 和 98%; 但 出 生体 重 在 1500g 以 下 
者 死亡 人 数 占 整个 新 生 儿 死亡 人 数 的 50% 以 上 ,而 占 伤 残 婴 儿 的 50% ,是 医学 和 伦理 学 领域 面 
临 的 最 大 挑战 之 一 。 因 此 ,预防 早产 对 于 降低 新 生 儿 死亡 率 ,减少 儿童 的 伤 残 率 均 具 有 重要 意 
义 。 母 学 期 感染 吸烟 ,醒酒 吸毒. 外伤 .生殖 器 畸形 .过 度 劳累 及 多 胎 等 是 引起 早产 的 主要 原 
因 。 另 外 ,种 族 和 遗传 因素 与 . 早产 也 有 一 定 的 关系 。 
1. 正常 足 月 儿 和 早产 儿 外 观 特点 “不 同 胎 擒 的 正常 足 月 儿 与 时 产儿 在 外 观 上 各 具 特 点 ( 表 
7-2), 因 此 可 根据 初生 婴儿 的 体格 特征 和 神经 发 育成 熟 度 来 评定 其 胎 龄 。 
2 正常 足 月 儿 和 早产 儿 生理 特点 
(1) 呼吸 系统 :胎儿 肺 内 充满 液体 。 自 然 分 娩 时 ,胎儿 肺泡 上 皮 细 上 包 钠 离 子 通 道 (epithelial 
sodium channel, ENaC) 在 氧 和 各 种 激素 (如 儿 茶 酚 上 AE ORC PR RAR) 的 激活 下 表达 
迅速 上 调 ,致使 肺泡 上 皮 细 胞 由 分 沁 为 主 容 切换 为 吸收 模式 , 肺 内 液体 明显 减少 。 足 月 分 娩 
时 胎儿 肺 液 约 30~3Sml/kg ,经 产道 挤 压 后 约 1/3~1/2 肺 液 由 口 鼻 排 出 , 其余 的 肺 液 在 建立 呼吸 
后 由 肺 间 质 内 毛细 血管 和 淋巴 管 吸收 。 选 择 性 前 富 产儿 由 于 缺乏 产道 的 拼 压 和 自然 分 娓 过 程 
中 所 形成 的 促进 肺 液 清 除 的 肺 部 微 环境 ,会 导致 肺 滚 吸收 延迟, 引起 新 生 儿 和 暂时 性 呼吸 困难 
(transitory tachypnea of newborn, TTN).. 新 生 儿 呼吸 频率 校 快 ， 安静 时 约 为 40 次 /分 左右 ,如 持续 dt 
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表 7-2 足 月 儿 与 早产 儿 外 观 特点 
有 早产 儿 

皮肤 红润 皮下 脂肪 丰满 和 三 毛 少 EET. IKRES 
头 头 大 ( 占 全 身 比 例 的 1/4) 头 更 大 ( 占 全 身 比例 的 1/3) 
头发 分 条 清楚 细 而 乱 
Ho 软骨 发 育 好 、 耳 舟 成 形 ELE Jic ze Jeep `. 耳 舟 不 清楚 
乳腺 结 节 >4mm, 平 均 7mm 无 结 节 或 结 节 <4mm 
外 生殖 器 

BR HALE EEA SEJLAR IE X A ERE 

女 婴 大 阴 层 遮盖 小 阴 层 KBAR A HERE E/S 
指 ( 趾 ) 甲 达到 或 超过 指 ( 趾 ) 端 未 达 指 ( 趾 ) 端 
踊 纹 足 纹 遍及 整个 足 底 足 底 纹 理 少 


可 肌 蒲 弱 , 呼 
zy EU 


超过 60—70 次 /分 称呼 吸 急 促 , 常 由 呼吸 或 其 他 系统 疾病 所 致 。 

吸 主要 靠 腿 肌 的 升降 , 呈 腹 式 呼 吸 。 呼 吸 道 管 腔 狭 窗 ,黏膜 柔嫩 ， 
道 阻 塞 .感染 .呼吸 困难 及 拒 乳 。 
早产 儿 由 于 :Q@ 呼 吸 中枢 发 育 不 成 熟 , 对 低 氧 、 高 碳酸 血 症 反应 不 敏感 ;@ 红 细胞 内 缺乏 碳 
酸 醛 酶 ,碳酸 分 解 为 二 氧化 碳 的 数量 减少 ,因而 不 能 有 效 地 刺激 呼吸 中 枢 ;@ 肺 泡 数 量 少 , 呼 吸 
道 黏 膜 上 皮 细 胞 呈 扁平 立方 形 ,毛细 血管 与 肺泡 间距 离 较 大 ,气体 交换 率 低 ;@@ 呼 吸 肌 发 育 不 
全 ,咳嗽 反射 弱 , 因 此 ,早产 儿 呼 吸 浅 快 不 规则 , 易 出 现 周期 性 呼吸 (5~10 秒 短暂 的 呼吸 停顿 后 又 
出 现 呼 吸 , 不 伴 有 心率 、 血 氧 饱 和 度 变化 及 青紫 ) 及 呼吸 暂停 (apnea) 或 青紫 。 呼 学 是 
吸 停止 >20 秒 , 伴 ， 


H 


心率 «100 次 /分 及 发 绀 。 甚 发 生 率 与 胎 龄 有 关 , 胎 龄 越 小 .发 生 : 
后 第 1.2 天 出 现 。 因 肺泡 表面 活性 物质 少 , 易 发 生 呼吸 窒 迫 综合 征 。 由 于 肺 发 育 不 成 熟 , 易 
感 高 气 道 压力 高 容量 高 浓度 氧 、 感 染 以 及 炎 性 损伤 而 致 支气管 肺 发 育 不 良 Cbronehopulmonary 
dysplasia, BPD), 即 慢性 肺 疾病 (chronic lung disease, CLD). 
(2) 循环 系统 :出 生 后 血液 循环 动力 学 发 生 重 大 变化 :四 脐带 结扎 ,胎盘 - 脐 血循环 终止 ; 
加 出 生 后 呼吸 建立 , 肺 膨胀 , 肺 循环 阻力 下 降 , 肺 血 流 增 加 ;@@ 回 流 至 左 心房 血 量 明显 增多 , 体 循 
环 压力 上 升 ;@ 久 加 孔 功能 上 关闭 ;@ 动 脉 血 氧 分 不 升 高 ,动脉 导管 功能 性 关闭 ,从 而 完成 了 及 
1 循环 向 成 人 循环 的 转变 。 严 重 肺炎 . 酸 中 毒 . 低 氧 血 症 时 , 肺 血管 压力 升 高 , 当 奈 力 等 于 或 超 
过 体循环 时 ,可 致 卵 圆 孔 .动脉 导管 重新 开放 ,出 现 右 向 左 分 流 , 称 持续 胎儿 循环 (persistent fetal 
circulation,PFC), 即 新 生 儿 持续 肺动脉 高 压 ( persistent pulmonary hypertension of newborn, PPHN Jo 
新 生 儿 心率 波动 范围 较 大 ,通常 为 90~160 次 /分 。 足 月 儿 血 压 平均 为 70/50mmHg。 
早产 儿 心率 偏 快 ,血压 较 低 ,部 分 早产 儿 早 期 可 有 动脉 导管 开放 . 
3) 消化 系统 : 足 月 儿 出 生 时 吞咽 功能 已 完善 ,但 食管 下 部 括约肌 松弛 , 胃 旺 水 平 位 ,幽门 
括约肌 较 发 达 , 易 溢 乳 其 至 哎 吐 。 消 化 道 面积 相 Eu . 秋 膜 通 透 性 高 ,有 利于 大 量 的 
流质 及 乳汁 中 营养 物质 的 吸收 ,但 肠 腔 内 毒素 和 消 : 物 也 容易 进入 血液 循环 ,引起 中 毒 
症状 。 除 淀粉 酶 外 , 消化 道 已 能 分 泌 充足 的 消化 酶 ,因此 不 宜 过 早 喂 淀粉 类 食物 。 胎 使 由 胎儿 
肠 道 分 泌 物 ,胆汁 及 咽 下 的 羊水 等 组 成 , 旺 糊 状 , 为 墨绿 色 。 足 月 儿 在 生 后 24 小 时 内 排 胎 便 ,经 
2-3 天 排 完 。 若 生 后 24 小 时 仍 不 排 胎 便 ,应 排除 肛门 闭锁 或 其 他 消化 道 畸 形 - 肝 内 尿 伯 二 人 备 酸 
和 葡萄 糖 醛 酸 基 转移 酶 的 量 及 活力 不 足 , 是 生理 性 黄姜 的 主要 原因 ,同时 对 多 种 药物 处 理 能 力 
' 萄 糖 醛 酸化 ) 低 下 , 易 发 生 药 物 中 毒 。 
早产 儿 吸 哈 力 差 ,天 咽 反射 弱 , 胃 容量 小 , 常 出 现 哺乳 困难 或 乳汁 吸入 引 起 吸入 性 肺炎 消 
化 琵 合 量 接近 是 月 儿 , 但 胆 酸 分 泌 少 ,脂肪 的 消化 吸收 较 差 。 缺 氧 缺 血 . 炎 性 损伤 或 喂养 不 当 竺 
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不 利 因素 易 引 起 坏死 性 小 肠 结 肠炎 。 由 于 胎 类 形成 较 少 及 肠 蜂 动 差 , 胎 妆 排 出 常 延 迟 。 肝 功能 


更 不 成 熟 ,生理 1 
糖 原 储备 少 , 易 

(4) 泌尿 系 
相似 ,但 其 肾 小 
新 生 儿 一 般 在 生 


少 


早产 儿 肾 浓缩 功能 更 关 


d. gu fh 


白质 含量 


T4 At 
谢 性 酸 上 


I: 


"CWORUERRE E E N JLA 
A ^E (EC ILAE ,水肿 或 低 血糖 。 
是 月 儿 出 生 时 肾 结构 发 育 已 完成 ,但 功能 仍 不 成 熟 。 肾 稀释 功能 虽 与 成 人 
求 滤 过 率 低 . 浓 缩 功能 差 , 故 不 能 迅速 有 效 地 处 理 过 多 的 水 和 溶质 , 易 发 生 水 肿 . 
:后 24 小 时 内 开始 排尿 ,少数 在 48 小 时 内 排尿 ,1 周 内 每 日 排尿 可 达 20 次 。 
肾 小 管 对 醛固酮 反应 低下 ,对 钠 的 重 吸收 功能 差 , 易 
糖尿 。 碳 酸 氢 根 闵 值 极 低 和 肾 小 管 排 酸 能 力 差 。 由 于 普通 牛乳 中 蛋 
if ,可 致 内 源 性 氨 离 子 增加 , 当 超 过 肾 小 管 的 排泄 能 力 时 ,引起 晚期 代 
ic acidosis), 表现 为 面色 苍白 、 反 应 差 AAE 


及 酯 蛋白 比例 : 


PH (late metabo 


外 ,持续 时 间 更 长 , 且 易 发 


人 工 喂养 的 早产 儿 应 采用 早产 儿 配 方 奶粉 。 


(5) 
SLE 
AZMA 


E 


于 


= 时 水 平 


血液 系统 : 足 


` 


20%) EX IA 
成 人 型 血红 蛋白 


EJL 


取代 。 


周 回升 至 0.02-0.08. 1 


盘 多 获得 35% f 
婴儿 值 。 分 类 中 
成 人 相似 。 由 于 


FERE 

长 ,程度 越 严重 
(6) 神 

每 月 为 1. 

应 在 第 4、 

小 时 。 大 | 

生 儿 出 生 


o 


reflex): JHZE F-46828 JL nt of 
(sucking reflex): 将 乳头 或 奶嘴 放 入 婴儿 口 内 ,会 出 
将 物品 或 手指 置 人 婴儿 手 
[ 床 面 后 婴儿 双 臂 伸 直 外 
正常 情况 下 ,上述 反 昌 
`\ 消 失 , 常 提示 有 神经 系统 疾病 。 此 外 ,1 
:),Babinski 征 和 Chvostek 征 等 ,腹壁 和 
统 成 熟 


f 


4 


征 (Kernig fil 


及 脑室 周 


6) 28 


氏 于 宫 内 温 
Ve. H 


经 系统 :新 4 
em, 至 生 后 40 AERAR. BREH 
5 腰椎 间隙 进 针 。 足 月 儿 大 脑 皮 质 兴奋 性 低 ， 
让 对 下 级 中 枢 抑制 较 弱 , 且 锥 体 束 、. 纹 状 体 发 育 不 全 , 常 出 
时 已 具备 多 种 暂时 性 原始 反射 。 临 床上 常用 
中 位 ,右手 示 指 触 其 一 侧 


早产 儿 神 经 
六 儿 ,尤其 是 极 低 出 生体 重 儿 脑室 管 膜 下 
和 向 质 软化 。 

(7) 体温 :新 生 儿 体温 调节 中 枢 功能 沿 
l, 抑 散 热 , 早 产儿 尤其 。 寒 冷 时 无 寒战 反应 而 靠 棕 


^) ifi 


以 中 性 
胎儿 肝 

早产 儿 血 容量 为 85~ 
大 多 数 早 产儿 第 3 周末 
E 铁 储备 少 、 


] 
Í 


。 WIE 


JL 4 


降 。 生 后 


E 时 血红 蛋白 为 170g/L( 
1 液 浓缩 ,血红 蛋白 值 上 升 。 通 常生 后 24 小 时 达 峰 值 , 约 于 第 1 周末 1 
LEA <140g/L (毛细 


-蛋白 中 胎儿 血红 蛋白 占 7096-8096, 5 周 后 降 至 5 


1 周 内 静脉 血 [ 


EET 


H 


位 容 : 


4 


组 
包 为 主 ,4~6 
EER K 储存 


为 85-100ml/kg, 5j 


-细胞 数 初 生 3 天 内 为 0.04~0.06,4~7 天 迅速 降 至 0.005 


脐带 结 # 


j 胞 数 生 后 第 1 天 为 (15~20)x 10%L,3 天 后 明显 下 降 ， 
Hir , 以 后 淋 
FIMK, XEHE 


XSWE 
:凝血 因 


TR 


量 少 


Oml/kg, H Fi] 
性 粒 细胞 增 


1 容量 迅速 增加 ， 


系 


E 儿 脑 相 对 大 ,但 有 


心中 ,婴儿 立 昌 


对 生 后 数 


ERRIA 


隆 温 度 ( neutral temperature) 是 


R, UFIKIE ARJA EI 
TARNE. d 


L 


核 黄 着 。 肝 脏 合成 蛋白 能 力 差 ， 


h 


出 现 低 钠 


B 


此 


bi. 因 


不 增 和 代谢 性 酸 


和 人 量 少 .不 
次 
1 红 和 蛋白 高 
随后 逐渐 被 
-0.015,4-6 
Je JL RT MHA 
5 天 后 接近 
小 板 数 与 


40-200g/L). rH FRI th E R 


fes 
LE 


596, 


时 间 有 关 。 脐 带 结扎 延迟 ， 


占 优势 。 


巴 细胞 


中 有 核 红 
“EHER Ih 


I3 、 脑 回 仍 


K, 


细胞 较 多 , 白 
周 左 右 。 由 于 早产 儿 红 旨 
L” 出 现 早 ， 


未 完全 形成 。 


Z 


小 板 稍 低 于 足 月 儿 。 
胞 生成 素 水 平 低 
,贫血 持续 时 间 越 


胞 和 


是 胎 龄 越 小 


新 生 儿 出 生 后 头 围 生 长 速率 
末端 约 在 第 3 .4 腰椎 下 缘 , 故 腰 穿 时 


面颊 ， 
PERRE; OY 
EE Hh PA] 
E JL 
L 也 可 


Ns 


E 常 足 月 


, 胎 龄 越 
t 


NU 
EA ATI UIT 


不 完善 ,皮下 


PE ,散热 增 加 ,如 不 及 时 保温 ,可 发 生 低 体温 、 低 所 血 症 、 低 
痢 机 体 维持 体温 正常 所 需 的 代谢 率 和 耗 


But Jf 
ij 
收 ,双手 握拳 呈 拥 抱 状 。 
期 如 这 些 反射 减弱 或 消失 ,或 数 月 后 仍 


1^ 
A 


EIRIK , 36 REESE TR] — ERALA 2-3 

岗 不 自主 和 不 协调 动作 。 新 
的 原始 反射 如 下 :中 观 食 反射 
婴儿 反射 性 地 头 转 向 该 侧 ;@ 吸 哆 反 身 
4 吸 唤 动作 ;@@ 握 持 反射 (grasp reflex): 
抱 反 射 (Moro reflex): 新 生 儿 仰卧 位 , 拍 


(rooting 


出 现年 长 儿 的 病理 性 反射 ,如 凯 尔 尼 格 


提 军 反射 不 稳定 , 偶 可 出 现 阵 发 性 躁 阵 挛 。 


比 外 , 早 


室内 出 


不 完全 。 
室 周 围 -有 


反射 越 难 引出 或 反复 
i 生 发 基质 , 易 发 生 脑 


8 肪 薄 , 体 表面 积 相 对 
色 脂 肪 化 学 产 热 。 
血糖 和 


较 大 ,皮肤 表皮 和 角 
生 后 环境 温度 显 普 
FORE FERE P ERRE 
最 低 时 的 


H 


4m 


所 里 


越 高 ( 表 7-3), dn 
性 失 水 过 多 可 增加 
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环境 温度 。 出 生体 重生 后 日 龄 不 同 , 中 性 温度 也 不 同 ,出 生体 重 越 低 .日 龄 越 小 ,所 需 中 性 温度 
上 E 儿 正常 体 表 温度 为 36.0~36.5%C ， 
热 的 消耗 ,适宜 的 环境 湿度 为 50%~60%。 环境 温度 过 高 . 进 水 少 及 散热 不 足 ， 


正常 核心 (直肠 ) 温度 为 36.5~37.5sC 。 不 显 


可 使 体温 增高 ,发 生 脱 水 热 。 
表 7-3 不 同 出 生体 重新 生 儿 的 中 性 温度 
中 性 温度 
k TAL BERLIN ES RR. ics » ORTOS MET ER 
SUSPEN ING! 35'C 34C 33T ES 32C Žž 
1 初生 10 天 内 10 天 以 后 3 周 以 后 5 周 以 后 
1.5 = 初生 10 天 内 10 天 以 后 4 周 以 后 
2 = 初生 2 天 内 2 天 以 后 3 周 以 后 
225 = = 初生 2 天 内 2 天 以 后 


早产 儿 体温 调节 中 枢 功 能 更 不 完善 ,棕色 脂 


防 少 , 产 热能 力 差 ,寒冷 时 更 易 发 生 低 体 温 , 


至 硬 肿 症 。 汗 腺 发 育 差 ,环境 温度 过 高 时 体温 n de 


(8) 能 量 及 体液 代谢 :新 生 


L 基 础 热量 消耗 为 209kJ/kg, 每 日 总 热量 约 需 418~502kJ/kg。 早 


T JUR 71583 ,消化 功能 差 , 在 生 后 数 周 内 常 不 能 达到 上 述 需 要 量 , 因 此 常 需 肠 道外 营养 。 


越 小 ,含水 量 越 高 ， 


初生 婴儿 体内 含水 量 占 人 


故 新 生 儿 需 水 量 因 出 生体 重 、 


量 为 每 日 60~100ml/kg, 以 后 每 日 增加 30ml/kg, 直至 
体重 下 降 , 约 1 周末 降 至 最 低 点 (小 于 出 生体 重 的 


出 生 时 体重 , 称 生 理性 体重 下 降 。 早 产儿 体重 恢复 的 速度 较 足 月 儿 慢 。 
足 月 儿 钠 需 要 量 为 1~2mmol/(kg*d),<32 JE HJELPE JLX 3-4mmol/ (kg: d); 9] 4E 8 JL 10 天 内 


一 般 不 需 补 钾 , 以 后 需要 量 为 1~2mmol/ (kg*d)。 


(9) 免疫 系统 : 


^R g 


未 完全 闭合 , 离 血 管 近 ,5 


型 IgA 缺乏 , 易 发 
补体 水 平 低 , 调 理 


KHEIR, Z 


NN 


尤 甚 。 免 疫 球 蛋 白 


通过 胎盘 ,因此 易 


多 糖 类 疫苗 和 : 


IgG 哩 可 通过 胎盘 ,但 与 胎 龄 相 


6 709%6~80%, 且 与 出 生体 重 及 日 龄 有 关 。 出 生体 重 越 低 、 日 龄 
台 龄 .日 龄 及 临床 情况 而 异 。 生 后 第 1 天 需 水 
每 日 150~180ml/kg。 生 后 体内 水 分 亚 失 较 多 ， 


10% ,早产 儿 为 15%~20%),10 天 左右 恢复 到 


新 生 儿 非特 异性 和 特异 性 免疫 功能 均 不 成 熟 。 皮 肤 慕 膜 菏 后 易 损伤 ; 脐 残 端 
菌 易 进入 血液 ;呼吸 道 纤毛 运动 差 ,胃酸 、 胆 酸 少 ,杀菌 力 差 ; 同 时 分 泌 
吸 道 和 消化 道 感染 。 血 脑 屏障 发 育 未 完善 , 易 患 细菌 性 脑膜 炎 。 血 桨 中 
核 自 细 胞 产生 及 储备 均 少 , 且 趋 化 性 及 吞噬 能 力 低下 ,早产 儿 


关 , 胎 龄 越 小 ,IgG 含量 越 低 ;IgA 和 IgM 不 能 


菌 感 染 , 尤 其 是 革 兰 阴性 杆菌 感染 。 抗 体 免 疫 应 答 低 下 或 迟缓 ,尤其 是 对 
RAI. 了 细胞 免疫 功能 低下 是 新 生 儿 免疫 应 答 无 能 的 主要 原因 ,早产 儿 更 
差 。 随 着 生 后 不 断 接触 抗原 ,T 细胞 渐 趋 成 熟 。 
0) 常见 的 几 种 特殊 生理 状态 :生理 性 黄 益 :参见 本 章 第 九 节 。@“ 马 牙 ” 和 “ 虹 螂 嘴 ”: 


TEE ES s 0 i&, 米粒 大 小 的 小 颗粒 ,是 由 上 皮 细 胞 堆 职 或 黏液 腺 分 泌 物 


积 留 形成 ,俗称 ” 


两 者 均 属 正常 RUM. f 
新 生 儿 齿 ,通常 不 


豆 或 核桃 大 小 ,2~ 


孕 激素 和 催 激素 有 关 。 通 常 肉 激素 和 3 


的 作用 。 但 六 


”, 数 周 后 可 上 


退 ;两 侧 类 部 各 有 一 隆起 的 脂肪 垫 , 有 利于 吸 哆 乳汁 。 
染 。 少 数 初生 婴儿 在 下 切 齿 或 其 他 部 位 有 早熟 齿 , 称 


需 拔除 。 四 乳腺 肌 大 和 假 月 经 ， 男女 新 生 儿 生 后 4~7 天 均 可 有 乳腺 增 大 ,如 看 
3 Jili iis 此 现象 : FANE JLA 引出 生 时 体内 存 有 一 定数 量 来 自 于 母体 的 肉 激 素 、 


乡 激 素 可 使 乳腺 和 肿 大 ,并 且 在 一 定 程 度 
i 生 儿 出 生 后 体内 的 EROR RC n TENK n fi BUKE, EL 


上 起 着 抑制 催 激素 


失去 了 被 抑制 的 因素 ,因此 导致 新 生 儿 乳腺 肿 大 ,部 分 婴儿 乳房 甚至 可 分 泌 出 一 些 奶 汁 来 。 切 
BEA) c EAE RS 5~ 7 天 阴道 流出 少许 血性 分 泌 物 ,或 大 量 非 脓 性 分 泌 物 ， 可 持 


EUR, DL ioo. 
绪 1 周 。 此 由 于 3 
部 AET B 


A RUE RPNE. 


DZE JLET BERE IER EE: 1-2 天 ,在 头 


出 现 大 小 不 等 的 多 形 性 斑 丘 疹 ， 称 为 "UE JLZEBE" 1-2 天 后 自然 消失 ， 也 可 
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5d 


因 皮 脂 腺 堆积 ,在 鼻尖 MAIR BSIBERITE RU NOKCRCK/INS A GRIS PRA "HE JL SERIE" ,脱皮 后 
自然 消失 。 
3. Te 


度 中 。 早产 JL t3 是 出 生 体重 <2000g x e EF -应 置 于 温 箱 中 ， sl 龄 .出 生体 重 .日 
龄 选择 中 性 环境 温度 。 温 箱 中 的 湿 化 装置 易 滋生 “水 生 菌 ” s 并 加 1 : 10 000 硝 
酸 银 2ml。 无 条 件 者 可 采取 其 他 保暖 措施 ， 如 用 热水袋 (应 注意 直 烫伤 ) 等 。 因 新 生 儿 头 部 表 
面积 大 ,散热 芋 多 , 窒 冷 季节 应 戴 绒 布 帽 。 


(2) 喂养 :正常 足 月 儿 生 后 半 人 亲 处 哺乳 ,以 促进 乳汁 分 泌 , 提倡 按 需 哺乳 。 
无 母乳 者 可 给 配方 乳 , 每 3 小 时 1 次 ,每 日 7~8 次 。 奶 量 根据 所 需 热量 及 婴儿 耐 受 情况 计算 , 遵 


循 从 小 量 渐 增 的 原则 ,以 吃 奶 后 安静 .无 腹胀 和 理想 的 体重 增长 ( 约 15~30g/d, 平 均 约 为 20g/d) 
为 标准 (生理 性 体重 下 降 期 除外 
早产 儿 也 应 酌情 尽早 母乳 喂养 。 与 足 月 人 乳 相 比 , 早 产儿 的 母乳 含有 更 多 的 蛋白 质 .必需 
Viae 能量 .矿物 质 JCA IgA ,可 使 时 产儿 在 较 短 期 恢复 到 出 生体 重 。 对 吸 唤 能 力 差 、 
因 功 能 不 协调 的 小 早产 儿 , 或 有 病 者 可 由 母亲 挤 出 乳汁 经 管 饲 喂养 。 也 可 暂行 人 工 喂养 ,但 
用 早产 儿 配 方 奶 。 哺 乳 基 应 因 人 而 异 , 诛 则 上 是 胎 龄 越 小 ,出 生体 重 越 低 ,每 次 哺乳 量 越 少 ， 
奶 间隔 时 间 也 越 短 , 且 根 据 喂 养 后 有 无 腹胀 .呕吐 、 骨 内 残留 ( 管 饲 喂养 ) 及 体重 增长 情况 ( 理 
的 是 每 天 增长 10~15g/kg) 进行 调整 。 对 于 极 低 出 生体 重 儿 或 极 早早 产儿 可 试行 微量 肠 道 喂 
,哺乳 量 不 能 满足 所 震 热 量 者 应 辅 MAKER, 应 为 早产 儿 提供 营养 素 的 质 和 量 均 满足 类 似 
RILA NE ook 与 之 相符 的 满意 功能 状态 。 对 于 出 院 时 矫正 胎 龄 已 达到 AGA 儿 标准 的 
早产 儿 , 应 尽 可 能 给 予 母乳 喂养 ;如 无 母乳 者 ,可 给 予 标准 的 婴儿 配方 乳 喂养 。 对 于 出 院 时 矫正 
atit? SGA 儿 的 机 儿 , 母 乳 喂 养 儿 应 加 母乳 强化 剂 ;而 配方 乳 喂养 儿 应 选用 含 较 高 蛋白 质 . 矿 
质 . 微 量 元 素 的 早产 儿 出 院 后 配方 乳 喂 养 ,直至 达到 追赶 生长 。 长 期 营养 援 入 低 于 期 望 值 将 导 
致富 外 生长 迟缓 (extrauterine growth retardation / restriction,EUGR), 即 出 生 后 的 体重 、 身 高 或 头 围 
氏 于 相应 胎 龄 的 第 10 百 分 位 。 营 养 援 人 过 量 将 会 导致 远 期 潜在 的 不 利 影响 ,如 胰岛 素 抵抗 性 
糖尿 病 . 脂 质 代谢 病 及 心血 管 疾 病 等 。 
(3) 呼吸 管理 :保持 呼吸 道 通畅 ,早产 儿 仰 耻 时 可 在 肩 下 放置 软 垫 ,避免 颈 部 弯曲 。 低 氧 
症 时 予以 吸 氧 ,应 以 维持 动脉 血 氧 分 压 50~80mmHg( 早 产儿 50~70mmHg) 或 经 皮 血 氧 饱和 度 
90%~95% («29 周 的 早产 儿 维持 在 8596-9296) 为 宜 。 切 鼠 给 里 产儿 常规 吸 氧 ,以 防 吸 入 高 浓度 
氧 或 吸 氧 时 间 过 长 导致 时 产儿 视网膜 病 (retinopathy of prematurity, ROP) 或 BPD。 呼 吸 暂停 者 可 
经 弹 、 拍 打 足 底 等 恢复 呼吸 ,可 同时 给 予 甲 基 黄 喇叭 类 药物 ,如 枸 析 酸 咖啡 因 和 毛茶 碱 ,前 者 安 
全 性 较 大 ,不 需 常规 监测 血 药 浓度 。 首 次 负荷 量 为 20mg/ (kgd), 以 后 Smg/ kg: d) 维持 ,可 酌情 
持续 用 至 纠正 胎 龄 34~35 周 。 继 发 性 呼吸 暂停 应 针对 病因 进行 治疗 。 
(4) 预防 感染 :婴儿 室 工 作 人 员 应 严格 遵守 消毒 隔离 制度 。 接 触 新 生 儿 前 应 严格 洗手 ;护理 
操作 时 应 注意 无 菌 ; 工 作 人 员 或 新 生 儿 如 患 感染 性 疾病 应 立即 隔离 ,防止 交叉 感染 ;避免 过 分 
拥挤 ,防止 空气 污染 和 杜绝 乳 制品 污染 。 
(5) 维生素 和 微量 元 素 补充 : 足 月 儿 生 后 应 肌 内 注射 1 次 维生素 K 0.5~lmg, 早 产儿 连用 3 
天 。 生 后 4 天 加 维生素 C 50~100mg/d, 10 天 后 加 维生素 A 500-10001U/d 及 维生素 D 400~1000IU/d， 
4 周 后 添加 铁 剂 。 足 月 儿 每 日 给 元 素 铁 2mg/kg, 极 低 出 生体 重 儿 每 日 给 3~4mg/kg, 并 同时 加 用 维 
ER E 25U 和 叶酸 2.Smg, 每 周 2 次 。 极 低 出 生体 重 儿 出 生 后 应 给 予 重组 人 类 红细胞 生成 素 ,每 
周 600~750IU/kg, 皮 下 注射 ,分 3 次 给 药 ,可 减少 输血 需要 。 
(6) 皮肤 黏膜 护理 :GD 勤 洗澡 ,保持 皮肤 清洁 。 每 次 大 便 后 用 温水 清洗 辟 部 , 勤 换 尿 布 ,防止 
红 性 或 尿布 次 发 生 、@ 回 保持 脐带 残 端 清洁 和 干燥 。 一 般 生 后 3~7 天 残 端 脱落 ,脱落 后 如 有 黏液 tt 
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或 渗 血 ,应 用 碘 伏 消毒 或 重新 结扎 ;如 有 肉芽 组 织 , 可 用 硝酸 银 烧 灼 局 部 ;如 有 化 腔 感 染 , 除 局 部 
双氧水 或 碘 酒 消毒 外 ,同时 酌情 应 用 适当 的 抗生素 治疗 。 鲜 口腔 黏膜 不 宜 掠 洗 。@ 轩 衣服 宜 宽 
大 \ 质 软 , 不 用 纽扣 。 应 选用 柔软 .吸水 性 强 的 尿布 。 
(7) 预防 接种 :中 卡介苗 : 生 后 3 天 接种 ,目前 新 生 儿 接种 卡介苗 有 皮 上 划 痕 和 皮 内 注射 两 
种 方法 。 皮 内 接种 后 2~3 周 出 现 红肿 硬结 , 约 10mm x 10mm, 中 间 逐 渐 形 成 白色 小 腑 疱 , 自行 穿 
破 后 呈 演 疡 ,最 后 结 阁 脱 落 并 留 下 一 永久 性 圆 形 瘦 痕 。 皮 上 接种 1-2 周 即 出 现 红肿 ,3~4 周 化 脓 


D, 1-2 个 月 脱落 痉 愈 ,并 留 下 一 凹陷 的 划 痕 闻 痕 。 早 产儿 ,有 皮肤 病变 或 发 热 等 其 他 疾病 者 


应 暂缓 接种 ;对 疑 有 先天 性 免疫 缺陷 的 新 生 儿 ,绝对 禁忌 接种 卡介苗 ,以免 发 生 全 身 感染 而 危及 
生命 。@ 乙 肝 疫 苗 : 生 后 24 小 时 内 .1 个 月 .6 个 月 时 应 各 注射 重组 酵母 乙 肝病 毒 疫苗 1 次 ,每 
次 5kg。 母 亲 为 乙肝 病毒 携带 者 ,婴儿 应 于 生 后 6 小 时 内 肌 内 注射 高 价 乙 肝 免 疫 球 蛋白 (HBIG) 
100-200IU ,同时 换 部 位 注射 重组 酵母 乙肝 病毒 疫苗 10kg。 如 母亲 为 HBeAg 和 HBV-DNA 阳性 
患者 , 患 儿 生 后 半 个 月 时 应 再 使 用 相同 剂量 HBIG 一 次 。 

(8) 新 生 儿 筛 查 : 应 开展 先天 性 甲状 腺 功能 减退 症 及 葵 丙 酮 尿 症 等 先天 性 代谢 缺陷 病 的 得 查 。 


第 三 节 “胎儿 宫 内 生长 异常 


、 宫 内 生长 迟缓 和 小 于 胎 龄 儿 

宫 内 生长 迟缓 (intrauterine growth restriction/retardation,IUGR) 与 小 于 胎 龄 (SGA) 儿 并 非 同 
义 词 。IUGR 是 指 由 于 胎儿 \ 母 亲 或 胎盘 等 各 种 不 利 因素 导致 胎儿 在 宫 内 生长 模式 偏离 或 低 于 
其 生长 预期 , 即 偏离 了 其 遗传 潜能 。 其 发 生 率 为 所 有 妊娠 的 5%~8%, 而 在 低 出 生体 重 儿 中 占 
3876-8096, IUGR 常 导 致 婴 儿 出 生体 重 SGA ,但 也 可 能 不 是 SGA。SGA 儿 是 指 新 生 儿 出 生体 重 
小 于 同 胎 龄 儿 平均 出 生体 重 的 第 10 百 分 位 或 2SD, 有 早产 . 足 月 .过 期 产 小 于 胎 龄 儿 之 分 。 其 
原因 可 能 是 病理 因素 ,如 IUGR 所 致 ;也 可 能 是 非 病 理性 ,如 性 别 .种 族 、 胎 次 差异 等 ,因此 , 虽 小 
于 胎 龄 ,但 健康 。 从 整体 上 来 看 ,SGA 和 IUGR 婴儿 围 生 期 死亡 率 及 远 期 发 病 率 均 明显 高 于 适 
于 胎 龄 儿 。 

【病因 ] 

富 内 生长 迟缓 或 SCA 常 由 母亲 .胎儿 胎盘 等 因素 所 致 。 

1. 母亲 因素 “中 孕 母 年 龄 过 大 或 过 小 .身材 矮小 。@@ 孕 母 经 济 状况 .文化 背景 差 ,营养 不 良 
(尤其 发 生 在 孕 晚 期 时 对 出 生体 重 影响 最 明显 ) 严 重 贫血 .微量 元 素 缺 乏 等 ,是 发 展 中 国家 常见 
的 IUGR 原因 。@ 缺 氧 或 血 供 障碍 : 如 原 发 性 高 血压 或 奸 娠 期 高 血压 疾病 ,血管 性 疾病 、 晚 期 糖 
尿 病 ,慢性 肺 . 胡 疾 患 ,居住 在 海拔 较 高 处 等 , 均 可 因子 宫 、 胎 盘 血 流 减 少 而 影响 胎儿 生长 。 研 究 
发 现 ,IUGR 程度 与 妊娠 期 高 血压 疾病 的 严重 程度 和 发 病 时 间 相 关 。 妊 娠 期 高 血压 疾病 发 生 在 
孕 早期 IUER 程度 最 严重 ,上 且 其 中 50% 的 婴儿 出 生 时 体重 SGA。 国 孕 母 抽烟 :在 发 达 国 家 常 作 
为 单一 的 ,最 重要 的 致 IJGR 因素 ;其 他 的 有 吸毒 .应 用 对 胎儿 有 损伤 的 药物 .接触 放射 线 等 。 

2. 胎儿 因素 “中 慢性 宫 内 感染 (如 TORCH 感染 ) 是 导致 IUGR 的 重要 原因 ,尤其 当 感 染发 
生 在 孚 早期 , 正 值 胎儿 器 官 形成 期 ,可 引起 细胞 破坏 或 数目 减少 ;@ 四 双 胎 或 多 胎 ;@@ 染 色 体 蝴 变 
及 染色 体 疾 病 , 如 唐 氏 综合 征 、 猎 叫 综合 征 等 ;@ 遗 传代 谢 病 ;性 别 . 胎 次 不 同 : 女 婴 .第 一 胎 平 
均 出 生体 重 通常 低 于 男 婴 和 以 后 几 胎 ; 另 外 ,种 族 或 人 种 不 同 ,出 生体 重 也 有 差异 。 

3. 胎盘 因素 ”胎儿 通过 胎盘 从 母体 摄取 营养 。 胎 儿 近 足 月 时 ,其 体重 与 胎盘 重量 .绒毛 膜 
面积 呈正 相关 。 胎 盘 营 养 转 运 能 力 取 决 于 胎盘 大 小 形态 学 、 血 流 及 转运 物质 (尤其 是 关键 营养 
素 ) 是 否 丰 富 。 母 灯 子 宫 异 常 (解剖 异常 .子宫 肌 瘤 ), 胎 盘 功 能 不 全 ,如 小 胎盘 .胎盘 绒毛 广泛 损 
伤 或 胎盘 血管 异常 ,胎盘 梗死 ,慢性 胎盘 早 剥 ,将 影响 胎盘 的 转运 功能 。 胎 儿 对 于 胎盘 营养 物质 


z 


的 转运 和 吸收 也 受到 其 本 身 基因 的 测控 
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此 外 ,脐带 附着 异常 . 双 血 管 脐 带 等 也 均 影响 胎儿 生长 。 


4. 内 分 泌 因素 ”任何 一 种 激素 先天 性 缺陷 均 可 致 胎儿 生长 迟缓 ,如 胰岛 素 样 生长 因子 
(insulin-like growth factor, IGF), Jt HÆ IGF-1 (主要 调节 孕 后 期 胎儿 及 新 生 儿 生 后 早期 的 生长 )、 


IGF-2 (主要 调节 豚 胎 的 生长 )、 胰 岛 
protein ,IGFBP)( 尤 其 是 ICFB P-3) 以 及 
均 是 调节 胎儿 生长 的 中 心 环 站 

[ 临床 分 型 】 


:长 因子 结合 蛋白 (insulin-like growth factor binding 


4 养 物质 (葡萄 粮 ) 胰岛 素 - 胰岛 素 样 生 长 因子 代谢 轴 等 ， 


根据 重量 指数 (ponderal index) [ 出 生体 重 (g)x 100/ BE EHE Cem? ] 和 身长 头 围 之 比 ,分 为 


匀称 型 和 非 匀称 型 


1. 匀称 型 ” 患 儿 出 生 时 头 半 .身长 ,体重 成 比例 下 降 ,体型 匀称 。 其 重量 指数 >2.00( 胎 龄 


«37 周 ), 或 >2.20( 胎 龄 >37 周 ); 身 长 
gu eO In] A 2p SEC. BELTS T HRJ 


3 


WIE >1.36。 常 由 于 染色 体 蜡 常 . 遗 传 性 疾病 .先天 性 
L 生 长 所 致 ,损伤 发 生 在 孕 早期 。 


2; 非 匀称 型 其 重量 指数 <2.00( 胎 龄 <37 周 ), 或 <2.20( 胎 龄 >37 周 ); 身长 与 尖 围 比 
<1.36。 常 由 孕 母 ra pe tir A PPS FIT, un eJ Pg ,慢性 妊娠 期 高 血压 .子宫 异常 等 ,损伤 


发 生 在 妊娠 


zu 


晚期 ,胎儿 迅速 生长 期 .胎儿 体重 降低 与 身长 头 围 降低 不 成 比例 , 即 体重 小 于 预期 


A TE à MO 的 胎 龄 相符 ,大脑 发 育 常 不 受 影响 。 


【 并 发 症 】 


1. 围 生 期 窒息 IUGR 儿 在 富 内 党 


不 同 程度 的 神经 系统 后 遗 证 


2. 先天 性 畸形 “染色体 蝴 变 或 慢性 宫 内 感染 可 引起 各 种 先天 性 畸形 。 


3. 低 血 糖 F: ORRIRA 
力 低 下 ;@@ 胰 岛 素 水 平 相对 软 


处 于 慢性 缺 气 环 境 中 ,故常 并 发 转生 期 窒息 , 且 多 留 有 


少 ;@ 糖 异 生 底 物 ,如 脂肪 酸 和 蛋白 质 缺 乏 , 糖 异 生 酶 活 


5 ,而 儿 茶 酚 胺 水 平 较 低 ;@ 游 离 脂肪 酸 和 甘油 三 酯 氧化 减少 ,使 


能 源 系统 中 各 种 物质 间 转 化 受到 限制 ;@ 出 生 时 如 有 缺 氧 情 况 , 使 糖 原 贮存 更 趋 于 耗竭 , 极 易 发 


生 低 血糖 。 非 名称 型 由 于 
的 2 倍 , 故 低 血 糖 发 生 染 殉 高 


Fa BEER PUE. HF LANAREN 


po eia, KH 


JL" B ox FE p A p 3 der ok , 
【治疗 】 
1. 有 围 生 期 窒息 者 出 生 后 立即 进行 


% 重 与 肝 重 之 比 由 正常 的 3 : 1 增 至 7 : 1, 而 其 脑 中 糖 的 利用 大 于 肝 


4. 红细胞 增多 症 - 高 黏 滞 度 综 合 征 ” 胎 儿 富 内 慢性 缺 氧 ,引起 红细胞 生成 素 水 平 增加 、 红 
细胞 增多 , 当 静 脉 血 的 血细胞 比 容 LHCT) 20.65 (65%), MLAKE >18cps, 可 诊断 为 红细胞 增多 症 - 
高 而 影响 组 织 正常 灌注 ,导致 全 身 各 器 官 受 损 de 系列 
临床 症状 和 体征 ,如 呼吸 窘迫 .青紫 、 低 血糖 心脏 扩大 、 肝 有 种 大 、 黄 着 .坏死 性 小 肠 结 肠炎 等 ,并 


5. 胎 凑 吸入 综合 征 ” 宫 内 缺 氧 、 肠 旺 动 增加 和 肛门 括约肌 松弛 , 常 有 胎 便 排 和 人 羊水。 当 胎 


Jj PERRA KAE. 


复苏 。 


2. 注意 保暖 。 有 条 件 者 置 人 暖 箱 中 ,维持 体温 在 正常 范围 ,减少 能 量 消耗 。 


3. 尽早 T 奶 ,预防 低 血糖 。 
e 能 量 不 足 者 可 给 予 部 分 静脉 营养 。 


i 测 血 糖 ,及 时 发 现 低 血 糖 ,并 给 予 治疗 ( 详 见 本 章 第 十 五 


部 ee QD 周围 静脉 血 Het>0.65 (65%) 是 有 症状 者 ,应 部 分 换血 ;名 周转 静脉 血 


Het 0.60 (60%)~0.70 (70%) 但 无 症状 者 ， 
围 静脉 血 Het 0.70 (7096) 但 无 症状 者 是 否 


换血 量 (ml = 实际 血细胞 比 容 - 预期 血细胞 比 容 


应 每 4-6 小 时 监测 Het ,同时 输入 液体 或 尽早 喂奶 ;@@ 周 
换血 尚 存 争 议 。 换 血 量 计 算 方 法 如 下 : 


x 体重 (kg)x 100( 新 生 儿 


实际 血 


细胞 比 容 


血 容量 为 100ml/kg ,糖尿 病 母 亲 的 婴儿 为 80~85ml/kg) 
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预期 血细胞 比 容 以 0.55~0.60 (55%~60%) 为 宜 , 换 出 血 量 代 以 补充 生理 盐水 。 
【预后 】 
1. 长 期 预后 与 病因 、 宫 内 受 损 发 生 的 时 间 ,持续 时 间 .严重 程度 及 出 生 后 营养 状况 和 环境 有 
关 。 其 围 生 期 死亡 率 明 显 高 于 适 于 胎 龄 儿 , 围 生 期 窒息 和 合并 致命 性 先天 性 畸形 是 引起 死亡 的 
两 个 首要 因素 。 

2. 大 部 分 小 于 胎 龄 儿 出 生 后 体重 增长 呈 追 赶 趋势 ,随后 身长 也 出 现 快速 增长 阶段 , 生 后 第 
2 年 末 达 到 正常 水 平 ,体格 .智力 发 育 正 常 。 

3. 约 8% 出 生体 重 或 身长 小 于 第 3 个 百 分 位 者 出 现 终身 生长 落后 。 宫 内 感染 染色体 疾 病 


等 所 致 严重 宫 内 生长 迟缓 者 可 能 会 出 现 终身 生长 ,发育 迟缓 和 不 同 程度 的 神经 系统 后 遗 证 ,如 


学 习 , 认 知 能 力 低下 ,运动 功能 障碍 ,甚至 脑 性 次 痪 等 。 

4. 成 年 后 胰岛 素 抵抗 性 糖尿 病 , 脂 质 代谢 病 及 心血 管 疾病 等 发 病 率 高 。 

【 预防 】 

1. 加 强 孕妇 保健 ,避免 一 切 不 利于 胎儿 宫 内 生长 的 因素 。 

2. 加 强 胎 儿 宫 内 监护 ,及 时 发 现 胎儿 宫 内 生长 迟缓 ,并 对 孕 母 进行 治疗 。 

3. 如 有 富 内 宿 迫 ,应 立即 行 剖 宫 产 。 

一 、 大 于 胎 龄 儿 

大 于 胎 龄 (LGA) 儿 是 指出 生体 重大 于 同 胎 龄 平均 出 生体 重 第 90 百 分 位 或 2SD 的 新 生 儿 。 
出 生体 重 >4kg 者 称 巨大 儿 ,其 中 有 些 是 健康 儿 。 

【 病因 】 

1. 生理 性 因素 ”父母 体格 高 大 ,或 母 孕 期 食量 较 大 , 摄 人 大 量 蛋 白质 等 。 

2. 病理 性 因素 ”中 母 患 有 未 控制 的 糖尿 病 ;@ 胰 岛 细 胞 增生 证 ;GORh 血型 不 合 溶血 证 ;中 先 
天 性 心脏 病 ( 大 血管 错位 );G@Beckwith 综合 征 等 。 

【 临床 表现 】 

1. 由 于 体格 较 大 , 易 发 生 难产 而 引起 窒息 . 颅 内 出 血 或 各 种 产 伤 ,如 绒 从 和 臂 丛 神经 损伤 、 
及 神经 损伤 ,锁骨 骨折 . 肝 破 裂 以 及 头面 部 挤 压 伤 等 。 

2. 原 发 疾病 的 临床 表现 DRh 血型 不 合 者 有 重度 高 胆 红 素 血 症 、 贫 血 , 水 肿 . 肝 脾 肿 大 ; 
加 大 血管 错位 者 常 有 气 促 .发绀 及 低 所 血 症 ;@) 糖 尿 病 母亲 的 婴儿 常 伴 有 早产 .一 过 性 低 血 糖 、 
肺 透明 膜 病 .高 胆 红 素 血 症 .红细胞 增多 症 等 ;@ 胰 岛 细胞 增生 症 患 儿 有 持续 性 高 胰岛 素 血 症 及 
硕 辐 性 低 血糖;@Beckwith 综合 征 患 儿 面 容 特 殊 ,如 突 眼 、 大 舌 、 面 部 扩张 的 血管 炖 .本 有 裂纹 ， 
以 及 内 脏 大 、 脐 疝 、 低 血糖 症 等 。 

3. 远 期 并 发 症 ”肥胖 2 型 糖尿 病 发 生 率 远 高 于 适 于 胎 龄 儿 。 

【治疗 】 

L 预防 难产 和 室 息 。 

2. 治疗 各 种 原 发 疾病 及 其 并 发 症 。 
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新 生 儿 窒息 (asphyxia of newborn) 是 指 婴儿 出 生 后 不 能 建立 正常 的 自主 呼吸 而 导致 低 氧 
证 高 碳酸 血 症 .代谢 性 酸 中 毒 及 全 身 多 及 器 损伤 ,是 引起 新 生 儿 死亡 和 儿童 伤 残 的 重要 原因 之 
一 。 由 于 诊断 标准 未 完全 统一 ,国内 文献 报道 的 发 病 率 差异 很 大 。 

【病因 ] 

秘 息 的 本 质 是 缺 氛 , 凡 是 影响 胎儿 新生 儿 气 体 交 换 的 因素 均 可 引起 窒息 。 可 发 生 于 妊娠 
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期 ,但 绝 大 多 数 发 生 于 产程 开始 后 。 新 生 儿 室 息 多 为 胎儿 窒息 ( 宫 内 窘迫 ) 的 延续 。 


1. 孕 母 因素 DZH 
@@ 妊 娠 并 发 证 :妊娠 期 高 血压 疾病 ;@@ 孕 母 吸毒 .吸烟 或 被 动 吸烟 、 


2. 胎盘 因素 前 
3. 脐带 因素 


4. 胎儿 因素 
天 性 心脏 病 等 ;号 宫 


^ 
5. MRAR KERE AMZN np Fi DLP AAR | EI Gil b, 


置 胎盘 RER AREA 等 。 
带 脱 垂 . 绕 颈 . 打 结 .过 短 或 牵 拉 等 

产儿 或 巨大 儿 ;:@) 先 天 性 畸形 : m E pr it BE e C HERR A 
cds QD 呼吸 道 阻塞 :羊水 RRRA E 


醇 药 .镇 痛 药 或 催产 药 使 用 不 当 等 


【 病理 生理 ] 


L 疾 病 


生 或 严重 疾病 ,如 心 . 肺 功能 不 全 ,严重 贫血 糖尿病、 高 血压 等 ; 
ER >35 岁 或 <16 SARE 


BR. 


产程 中 麻 


1. 塞 息 时 胎儿 向 新 生 儿 呼吸 循环 转变 受阻 ”正常 胎儿 向 新 生 儿 呼吸 ,循环 系统 转变 的 特 


征 为 :胎儿 肺 液 从 肺 中 清除 E EE dm A 量 建 
循环 阻力 增加 一 动脉 导管 和 卯 圆 孔 功能 性 关闭 。 窒 息 时 新 生 儿 未 能 建立 正常 的 呼吸 ， 
WAED SK Mnk AREN 除 ; 缺 氧 、 酸 中 毒 引 起 


力 增 加 ,胎儿 循环 
最 后 导致 不 可 逆 回 官 


反射 , 即 体内 血液 重新 


脑 . 心 和 肾上腺 等 生 


精 氨 酸 加 压 素 HK o 


周 血压 轻 度 上 升 , 心 、 


受 损 。 


3. 呼吸 改变 


重新 开放 ,持续 性 肺动脉 高 压 。 后 者 进一步 加 重组 织 严重 缺 氧 \ 缺 


LE 立 一 肺 循环 阻力 下 降 , 体 


致使 肺泡 


面 活性 物质 产生 减少 .活性 降低 ,以 及 肺 血管 阻 


RE 
KW 
+ 
dit 


员 伤 。 


2. 窒息 时 各 器 官 缺 血 缺 氧 改变 “” 室 息 开 始 时 , 缺 气 和 酸 中 毒 引 起 机 体 产 生 经 典 的 “潜水 ” 
分 布 , 肺 \ 肠 、 肾 、 肌 肉 和 皮肤 等 非 生命 器 官 血 管 收缩 , 血 流量 减少 ,以 保证 


命 器 官 的 血 流 量 。 同 时 血浆 中 促 凤 上 腺 皮质 激素 . 糖 皮质 激素 LARES 


心 钠 素 等 分 泌 增加 ,使 心肌 收缩 力 增 强 ,心率 增 快 , 心 排 血 量 增加 ,以 及 外 


商 血 流 灌注 得 以 维持 。 如 低 氧 血 症 持续 存在 ,无 氧 代谢 进一步 加 重 了 代谢 
性 酸 中 毒 ,体内 储存 的 糖 原 耗 尽 ， u LS 肾上腺 的 血 流量 减少 ,心肌 功能 受 损 ,心率 和 
动脉 血压 下 降 , 生 命 器 官 供 血 减少 ,发 生 脑 损 伤 。 非 生命 器 官 血 流量 则 进一步 减少 ,导致 各 脏 器 


(1) 原 发 性 呼吸 暂停 (primary apnea): 胎 儿 或 新 生 儿 缺 氧 初期 ,呼吸 代 偿 性 加 深 加 快 ,如 缺 氧 
未 及 时 纠正 ,随即 转 为 呼吸 停止 .心率 减 慢 , 即 原 发 性 呼吸 暂停 。 此 时 患 儿 肌 张力 存在 ,血压 稍 


IE EAR. de 


段 若 病因 解除 ,经 清理 呼吸 道 和 物理 刺激 即 可 恢复 自主 呼吸 。 


(2) 继 发 性 呼吸 暂停 (secondary apnea): 若 缺 氧 持续 存在 , 则 出 现 几 次 深度 喘息 样 


而 出 现 呼吸 停止 , 即 继 发 性 呼吸 暂停 。 此 时 肌 张 力 消失 , 巷 白 ,心率 和 血压 持续 下 降 ， 


正 压 通气 方 可 恢复 自 
临床 上 有 


(1) PaO, | pH} 
(2) HHRH ZAL: 
而 出 现 低 血糖 。 


主 呼吸 ,否则 将 死亡 。 


及 混合 性 酸 中 毒 :为 缺 氧 后 无 氧 代谢 、 气 道 阻塞 所 致 。 


呼吸 后 , 继 


此 阶段 需 


讨 难以 区 分 原 发 性 和 继 发 性 呼吸 暂停 ,为 不 延误 抢救 ,应 按 继 发 性 呼吸 暂停 处 理 。 
4. 血液 生化 和 代谢 改变 


室 息 早期 儿 茶 酚 胺 及 高 血糖 素 释放 增加 ,血糖 正常 或 增高 , 继 之 糖 原 耗 竟 


(3) 高 胆 红 素 血 症 : 酸 中 毒 抑制 胆 红 素 代谢 及 与 白 蛋白 结合 ,降低 肝 酶 活力 ,使 非 


素 增 加 。 


(4) 低 钠 血 症 和 低 钙 血 症 :由 于 心 钠 素 和 抗 利 尿 激素 分 泌 异 常 ,发 生 稀 释 性 低 钠 


道 开放 ARAR Ls 
[ 临床 表现 】 


内 流 引 起 低 钙 血 症 。 


1. 胎儿 宫 内 罕 息 ”早期 有 胎动 增加 , 胎 心率 宇 160 次 /分 ;晚期 则 胎动 减少 ,甚至 


结合 胆 红 


A E 


消失 , 胎 心 


IT i 
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率 <100 次 /分 ;羊水 胎 烘 污染 。 
2. Apgar 评分 评估 Apgar 评分 1953 年 由 麻醉 科 医 师 Apgar 博士 提出 ,是 国际 上 公认 的 评 


价 新 生 儿 窒息 的 最 简捷 .实用 的 方法 。 内 容 包括 皮肤 颜色 (appearance) bZ & (pulse) 对 刺激 的 反 
应 (grimace)、 肌 张力 (activity) 和 呼吸 (respiration) 五 项 指标 ;每 项 0~2 分 ,总 共 10 分 ( 表 7-4)。 分 
5l 


Ta 1 分 钟 .5 dm Podio 如 婴儿 需 复苏 ,15 分 钟 .20 分 钟 仍 需 评 分 。Apgar 评分 
窒息 ,0~3 分 为 重度 窒息 。1 分 钟 评分 反映 窒息 严重 程度 ,是 复苏 
的 依据 ;5 分 名 评分 反映 了 复苏 的 效果 及 有 助 于 判断 预后 。 


表 7-4 新 生 儿 Apgar 评分 标准 


h * 分 AR "n 评 分 
ii E 0 分 到 s" 5 Í T T l 1 25h 5 24 
”皮肤 颜色 。 ”再 楷 或 苍 咎 身体 红 , 四 肢 青紫 E 
心率 (次 /分 ) 无 <100 >100 
MERRE 。 ”无 反应 有 些 动作 ,如 纵 眉 IA ue 
肌 张 力 松弛 四 肢 略 屈曲 四 肢 活动 
呼吸 zu T ,不 规则 正常 , 句 声 响 


3. 多 脏 器 受 损 症 状 ” 缺 氧 缺 血 可 造成 多 器 定 受 损 ,但 不 同 组 织 细胞 对 缺 氧 的 易 感性 各 异 ， 

其 中 脑 细胞 最 敏感 ,其 次 为 心肌 . 肝 和 肾上腺 ;而 纤维 .上 皮 及 骨 骼 肌 细 胞 耐 受 性 较 高 ,因此 各 器 

官 损伤 发 生 的 频率 和 程度 则 有 差异 。 人 中 枢 神经 系统 : 缺 氧 缺 血性 脑病 和 颅 内 出 血 ;@ 呼 吸 系 
统 :羊水 或 胎 类 吸入 综合 征 、 肺 出 血 以 及 急性 肺 损伤 或 急性 呼吸 窒 迫 综合 征 等 ;@ 心 血管 系统 : 
村 续 性 肺动脉 高 压 、 缺 氧 缺 血性 心肌 病 , 后 者 表现 为 各 种 心律 失常 ,心力 衰竭 \ 心 源 性 休克 
等 ;图 泌尿 系统 : 肾 功能 不 全 、 衰 竟 及 肾 静 脉 血栓 形成 等 ;加 代谢 方面 : 低 血 糖 或 高 血糖 . 低 钙 
钙 及 低 钠 血 症 . 低 氧 血 症 .高 碳酸 血 症 或 代谢 性 酸 中 毒 等 ;@ 消 化 系统 :应 激 性 溃疡 .坏死 性 
小肠 结肠 炎 及 黄 癌 加 重 或 时 间 延 长 等 ;@) 血 液 系统 :DIC( 常 在 生 后 数 小 时 或 数 天 内 出 现 ) 血 小 
板 减 少 ( 骨 船 缺 血 性 损伤 可 致 骨 通 抑制 ,5-7 后 可 逐渐 恢复 )。 上 述 疾病 的 临床 表现 详 见 相关 
E. 
[诊断 】 
前 我 国 新 生 儿 窗 息 的 诊断 多 根据 Apgar 评分 系统 。 但 国内 外 多 数学 者 认为 ,单独 的 
Apgar 评分 不 应 作为 评估 低 氧 或 产 时 窒息 以 及 神经 系统 预后 的 唯一 指标 ,尤其 是 早产 儿 ,存在 其 
他 严重 疾病 或 母亲 应 用 镇 静 剂 时 。 因 此 ,美国 儿科 学 会 (AAP) 和 妇 产 科学 会 (ACOG)1996 年 共 
同 制订 了 以 下 窒息 诊断 标准 :中 脐 动脉 血 显示 严重 代谢 性 或 混合 性 酸 中 毒 ,pH<7 ; © Apgar TÉ 
分 0~3 分 ,并 且 持续 时 间 >5 分 钟 ; 国 新 生 儿 早期 有 神经 系统 表现 ,如 惊厥 . 锚 迷 或 肌 张力 低下 等 ; 
全 出 生 早期 有 多 器 官 功能 不 全 的 证 据 。 
BDE 】 
对 富 内 缺 氧 胎儿 ,可 通过 羊膜 镜 了 解 羊 水 胎 凄 污 染 程度 或 胎 头 露出 宫 口 时 取 头 皮 血 行 血 气 
分 析 , 以 评估 富 内 缺 氧 程度 ; 生 后 应 检测 动脉 血气 .血糖 .电解质 .血尿 素 氮 和 肌 酬 等 生化 指标 。 
治疗 】 
生 后 应 立即 进行 复苏 及 评估 ,而 不 应 延迟 至 1 分 钟 Apgar 评分 后 进行 ,并 由 产科 医师 .儿科 
医师 . 助 产 士 ( 师 ) 及 麻醉 师 共同 协作 进行 。 
1. 复苏 方案 ”采用 国际 公认 的 ABCDE 复 苏 方案 ,DA(airway): 清 理 呼 吸 道 ;@B(breathing): 
建立 呼 bU BC Ceireulation): 维持 正常 循环 ; DD (drugs): HAIT; OE (evaluation): 评估 。 前 二 
项 最 重要 ,其 BIRA, B 是 关键 , 评 佑 贯穿 于 整个 复苏 过 程 中 。 呼 吸 ,心率 和 血 氧 饱和 度 是 
S BE iah 3s. 并 遵循 : 评 佑 一 决策 一 措施 ,如 此 循环 往复 ,直到 完成 复苏 ， 


长 


第 七 章 ”新 生 儿 与 新 生 儿 疾病 


应 严格 按照 A 一 B 一 C 一 D 步 又 进行 复苏 ,其 步骤 不 能 颠倒 。 大 多 数 新 生 儿 经 过 A F B 
步骤 即 可 复苏 ,少数 则 需要 A.B 及 C 步 又 , 仅 极 少数 需 A.B.C 及 D 步 又 才 可 复苏 。 

2. 复苏 步骤 和 程序 (图 7-2) 根据 ABCDE 复苏 方案 ,参考 美国 儿科 学 会 (AAP) 和 美国 心 
脏 学 会 (ANA ) 编写 的 《新 生 儿 窒息 复苏 教程 》(Kattwinkel J.Textbook of NeonatalResuscitation.6th 
ed.2010), 复 苏 分 以 下 几 个 步骤 : 

(1) 快速 评 佑 :出生 后 立即 用 数秒 钟 快速 评估 :中 是 足 月 吗 ? @) 羊 水 清 吗 ?” OARA RIFK 
吗 ? OMUKA? 以 上 任何 一 项 为 * 否 ", 则 进行 以 下 初步 复苏 。 


(2) 初步 复苏 :保暖 :新 生 儿 婉 出 后 立即 置 于 预 热 的 辐射 保暖 台 上 ,或 因地制宜 采取 保 暧 
: 儿 以 减少 热量 散失 等 。 对 于 VLBWI, 可 生 后 不 掠 干 ,将 其 身体 
常规 护理 
ix EAN? h irm 
羊水 消 吗 ? 是 ,与 母 亲 在 一 起 | 。 清 理气 道 (必要 时 ) 
有 呼吸 或 身 声 吗 ? 1 — — — 9. ie 
肌 张 力 好 吗 ? e 评估 
E A 
. Y 
30 秒 | 保持 体温 ,清理 气 
ID BEP Ep ,给予 
v 
£ ÒE «100 次 /分 WU EE 
SOR | UTE 吗 吸 困难 或 持续 发 组 ? 
Y 
Y n s 
ies 清理 气 道 
E us 氧 但 和 度 监测 
"E. us 考虑 持续 气 道 正 压 通气 
"ur 
心率 «100 次 /分 | 一 > 复苏 后 护理 
X 一 
矫正 通气 步 又 
Y 


= SE <60 次 /分 


: Y. 
考虑 气管 插 管 
Hu 、 胸 外 按压 生 后 导管 前 氧 饱和 度 标准 
矫正 通气 步骤 一 与 正 压 通气 配合 Lan es 
如 胸廓 起 伏 不 好 A Hi " sigh 
k= is en nts d o1 596 
Lus LE GE FAE 4 分 钟 。 7596~809% 
L 0 5 分钟 80%~85% 
XE 是 | 6 分 钟 85%~90% 
。 ei BKUB LRE | 
e 气胸 S A. 


图 7-2 ”新 生 儿 室 息 复苏 步骤 和 程序 
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| 及 四 肢 放 在 清洁 的 塑料 袋 内 ,或 盖 以 塑料 薄膜 置 于 辐射 保暖 台 。@ 摆 好 体位 : 置 新 生 儿 头 轻微 
| 仰 伸 位 (图 7-3)。 人 清理 呼吸 道 : 肩 娩 出 前 助 产 者 用 手 挤 出 新 生 儿 口 咽 . 鼻 中 的 分 沁 物 。 新 生 儿 
娩出 后 ,立即 用 吸 球 或 吸管 (12F 或 14F) 清理 分 沁 物 , 先 口 咽 , 后 鼻腔 , 吸 净 口 . 咽 和 鼻腔 的 黏液 。 
| 但 应 限制 吸管 的 深度 和 吸引 时 间 (10 秒 ), 吸 引 器 的 负 压 不 应 超过 100mmHg。 如 羊水 混 有 胎 类 
且 新 生 儿 无 活力 ,在 婴儿 呼吸 前 ,应 采用 胎 凑 吸引 管 进行 气管 内 吸引 ,将 胎 类 吸 出 。 如 羊水 清 或 
羊水 污染 ,但 新 生 儿 有 活力 (有 活力 的 定义 :呼吸 规则 或 器 声响 亮 . 肌 张 力 好 及 心率 >100 次 /分 )， 
则 可 以 不 进行 气管 内 吸引 。@ 擦 干 :用 温 热 干 毛巾 快速 擦 干 全 身 。@@ 刺 激 :用 手 拍打 或 手指 和 
弹 患 儿 的 足 底 或 摩擦 背部 2 次 以 诱发 自主 呼吸 。 以 上 步骤 应 在 30 秒 内 完成 。 
(3) Uis eA e Re: ): 如 新 生 儿 仍 呼吸 暂停 或 喘息 样 呼吸 ,心率 <100 次 /分 ,应 立即 正 压 
通气 。 无 论 足 月 儿 或 星 产 儿 , 正 压 通 气 均 要 在 氧 饱 和 度 仪 的 监测 指导 下 进行 。 足 月 儿 可 用 空 
气 复 苏 ， qt ded 30%~40% 的 氧 ,用 空 氧 混合 仪 根据 氧 饱 和 度 调 整 给 氧 浓度 ,使 氧 饱 和 
度 达 到 目标 值 。 正 压 通气 需要 20-25emH,0 ,少数 病情 严重 者 需 30-40emH30 , 2-3 次 后 维持 在 
20cmH20; 通气 频率 为 40~60 次 /分 ( 胸 外 按压 时 为 30 次 /分 )。 有 效 的 正 压 通 气 应 显示 心率 迅 
速 增 快 ,以 心率 ,胸廓 起 伏 , 呼 吸音 及 氧 亿 和 度 作 为 评估 指标 。 经 30 秒 充分 正 压 通气 后 ,如 有 自 
呼吸 , 且 心 率 >100 次 /分 ,可 逐步 减少 并 停止 正 压 通气 。 如 自主 呼吸 不 充分 ,或 心率 <100 次 / 
, 须 继续 用 气 砷 面 量 或 气管 搬 管 正 压 通气 。 
(4) 胸 外 心脏 按压 ;如 充分 正 压 通气 30 秒 后 心率 持续 <60 次 /分 ,应 同时 进行 胸 外 心脏 按压 。 
用 双 拇 指 (图 7-5) 或 示 中 指 (图 7-6) 按 压 胸 骨 体 下 1/3 处 ,频率 为 90 次 /分 (每 按压 3 次 , 正 压 
通气 1 次 ), 按 压 深 度 为 胸廓 前 后 径 的 1/3。 持 续 正 压 通气 可 产生 胃 充 一 ,应 常规 插入 8F 胃 管 ,用 
注射 器 抽 气 和 通过 在 空气 中 敞开 端口 缓解 。 
(5) 药物 治疗 :新 生 儿 复苏 时 很 少 需要 用 药 。@ 肾 上 腺 素 : 经 正 压 通气 .同时 胸 外 按压 30 秒 
后 ,心率 仍 «60 次 /分 ,应 立即 给 予 1 : 10 000 肾上腺 素 0.1~0.3ml/kg, 首 选 脐 静 脉 导管 内 注入 ; 


~ 


d 


"a 一 一 
全 
X 7 G^ 
o7 — © 
3. m OQO 
J Gy ^ 
7-3 ”摆好 体位 图 7-4 面 草 正 压 通气 


如 图 7-5 复苏 气 襄 面 单 正 压 通气 , 双 图 7-6 JARMERS, AT 
Ea HERES DERE B. Sao 


H 
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上 腺 素 0.3~1.0ml/kg,5 分 钟 后 可 重复 1 Ko OTAN: 
不 足 的 表现 时 ,给 予 生理 盐水 ,剂量 为 每 次 TOml/kg , 


或 气管 导管 内 注入, 剂 是 为 1 : 10 000 HE 
给 药 30 秒 后 ,如 心率 <100 次 /分 ,并 有 血 


于 10 48b E i$ E. ZANE uisi A SIE JL LALA FER E N ORRA: 
在 复苏 过 程 中 一 般 不 推 Ji EN - 

a: nM d 复苏 心率 .血压 . 尿 量 . 氧 饱和 度 及 窒息 引起 
的 多 器 官 损 伤 。 如 并 发 症 严 重 ,名 SES 保温 .监护 生命 指标 和 了 予以 


必要 的 治疗 。 
【预后 】 


时 间 对 婴儿 预后 起 关键 作用 . 因此 ,慢性 富 内 窒息 、 窗 息 复苏 不 及 时 或 方法 
不 当 者 预后 可 能 不 良 。 

【预防 ] 

1. 加 强 围 生 期 保健 ， nS ques fi 

. 加 强 胎儿 监护 , 避 à $ 

. 推广 ABCDE 复苏 qi. 培训 产 、 儿 、 麻 醇 科 医护 人 员 。 
各 级 医院 产房 内 过 配备 复苏 设备 。 
. 每 个 产妇 分 娩 都 应 有 掌握 复苏 技术 的 人 员 在 场 。 
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新 生 儿 和 缺 氧 缺 血 性 脑病 (hypoxic-ischemic encephalopathy, HIE) Z&18 [E] 4E 8] $3 13 引起 的 部 分 
或 完全 缺 氢 . 脑 血 流 减 少 或 暂停 而 导致 胎儿 或 新 生 儿 脑 损伤 。 其 有 特征 性 的 神经 病理 和 病理 生 
理 改变 ,以 及 临床 上 脑病 症状 。 据 统计 .我 国 新 生 儿 HIE 发 生 率 约 为 活 产 儿 的 39e ~6%e, HH 
15965-2090 在 新 生 儿 期 死亡 ,存活 者 中 2000-3006 可 能 遗留 不 同 程度 的 神经 系统 后 遗 症 。 因 此 ， 
HIE 是 引起 新 生 儿 和 急性 :神经 系统 损伤 的 主要 原因 之 一 。 
【病因 】 
缺 氧 是 HIE 发 病 的 核心 ,其 中 围 生 期 室 息 是 最 主要 的 病因 。 此 外 ,出 生 后 肺 部 疾患 .心脏 病 
变 及 严重 失血 或 贫血 等 严重 影响 机 体 氧 合 状态 的 新 生 儿 疾病 也 可 引起 HIE。 
[ 发 病 机 制 ) 
1. 脑 血 流 改 变 “” 当 缺 氧 缺 血 为 部 分 性 或 慢性 时 ,体内 血液 出 现 重新 分 配 , 以 保证 心 . 脑 的 
液 供应 。 随 着 缺 气 时间 延长 ,这 种 代 偿 机 制 丧失 , 脑 血 流 最 终 因 心 功能 受 损 全身 血 压 下 降 而 锐 
减 。 遂 出 现 第 2 次 血 流 重 新 分 配 , 即 大 脑 半球 血 流 减少 ,以 保证 代谢 最 旺盛 部 位 ,如 基底 神经 节 、 
脑 干 .丘脑 及 小 脑 的 血 供 。 大 脑 皮质 矢 状 旁 区 及 其 下 面 的 白质 (大 脑 前 .中 .后 动脉 的 边缘 带 ) 见 
AERA. WEEN EN 完全 性 ， 则 . 上 述 代 偿 机 制 不 会 发 生 , 脑 损 伤 可 发 生 在 基底 神经 节 等 代谢 
最 旺盛 的 部 位 ,而 大 脑 皮 质 不 有 其 他 器 官 也 不 会 发 生 缺 血 损伤 。 这 种 由 于 脑 组 织 内 
具有 对 损害 特 "i J] 高危 性 和 


O 


, 


在 特性 的 不 同 而 J 选择 性 易 损 区 (selective vulnerability), ÆA 儿 的 易 
损 区 在 大 脑 矢 状 和 党 区 的 脑 组 织 ; 早 产儿 的 易 损 区 则 位 于 脑室 周围 的 白质 区 。 


2. 脑 血管 自主 调节 功能 障碍 。” 脑 血管 具有 自主 调节 功能 ,但 新 生 儿 的 自主 调节 功能 较 差 ， 
尤其 是 早产 儿 。 缺 氧 缺 血 和 高 碳酸 血 症 时 可 导致 脑 血管 自主 调节 功能 障碍 ,形成 “压力 被 动 性 
脑 血 流 ”, 即 脑 血 流 灌注 随 爹 身 血 压 的 变化 而 波动 。 当 血压 高 时 , 脑 血 流 过度 灌 注 可 致 颅 内 血管 
破裂 出 血 ; 当 血 奈 下 降 . 脑 血 流 减 少时 , 则 引起 缺 血 性 脑 损 伤 。 


常情 况 下 ,85%~95% 的 脑 
为 乳酸 。 有 和 氧 代谢 时 每 分 了 条 葡 糖 产 能 是 无 氧 陕 解 时 的 19 倍 。 缺 氧 时 ,由 于 脑 组 织 无 氧 醇 解 


3. 脑 组 织 代谢 改变 ”和 世 萄 糖 是 人 类 脑 组 织 能 基 的 最 主要 来 源 , 但 脑 组 织 储存 糖 床 很 少 。 正 
基 由 简 萄 糖 氧 化 而 来 , 仅 5%~15% 的 葡萄 糖 通过 无 氧 酵 解 转 化 


济 


| 氨 酸 在 细胞 外 聚积 产生 毒性 作用 ,进一步 诱发 上 述 生化 反应 2 
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增加 ,组 织 中 乳酸 堆积 .能 量 产生 急剧 


| inde 可 激活 菜 些 受 ] H am BO RIS , sto E 分 解 ， meh u— ipie 
| 及 通 透 性 ;@@ 当 脑 组 织 缺 血 时 ,ATP PHI De A KREIEN, , 24 


HRD , doce 


4 IR f ft e 


4t i rc FT 


RR TEW AUREN GERERE F PE R A rh s DRE FE SORTE Lcd CHER 


引起 细胞 内 Ca 超载 ,自由 基 


增多 ,以 及 脑 血 流 调节 障 得 等 相继 发 生 ,最 终 导致 脑 细胞 水 肿 . 凋 亡 和 坏死 


【病理 学 改变 】 
病变 的 范围 ,分布 和 类 3 


质 , 包 括 脑 皮 质 ( 呈 层 状 坏死 )、 海马 


型 主要 取决 于 损伤 时 脑 成 熟 度 
早期 主要 的 病理 改变 ;@ 选 性 神经 元 死亡 (包括 凋 亡 和 坏死 ) 及 梗死 :上 
| y AEREI 、 丘 有 
或 瘦 痕 形成 ;@ 出 血 :包括 脑室 , 原 发 性 蛛网 膜 下 朋 
白质 软化 ( periventricular leukomalacia, PVL) 和 脑室 周 上 
前 者 主要 位 于 侧 脑 室 的 额 部 , 体 部 和 枕 部 三 角 区 , 


.严重 程度 及 持续 时 间 。@D 脑 水 由 
足 月 儿 主 要 病变 在 | 
次 、 脑 干 和 小 脑 半 球 ,后 期 表现 为 软化 、 多 供 
V 脑 实 质 出 血 ;@@ 早 产儿 主要 表现 为 脑室 
-脑室 内 出 血 。 PV L ELE JE KEERI 


竭 ,出 现 一 系列 使 损害 进一步 恶 
| ied ah Mie eae CIN = iscing tai cse ie 


化 并 


生成 


hio 
lik 7 


h 


中 性 病变 ,其 中 非 灾 性 病变 是 临 


床上 最 常见 的 形式 ,而 变性 病变 是 更 严重 的 损伤 形式 。 
[ 临床 表现 】 
根据 意识 JUI rs a eate og epp .病程 及 预后 等 ,临床 上 分 为 轻 .中 a mne GR 7-5) 
表 7-5 HIE 临床 分 度 
分 度 轻 度 中 度 重度 
肌 张 力 正常 减低 松软 
原始 反射 
抱 反射 活跃 减弱 消失 
D XE 正常 减弱 消失 
Ti 可 有 肌 阵 挛 常 有 有 ,可 呈 持 续 状 态 
中 枢 性 呼吸 衰竭 。 无 有 明显 
瞳孔 改变 扩大 缩小 不 等 大 ,对 光 反 射 迟钝 
iud 正常 低 电压 ,可 有 痢 样 放电 爆发 抑制 ,等 电位 
病程 及 预后 症状 在 72 小 时 内 ”症状 在 14 日 内 消失 ,可 ” 数 天 至 数 周 死亡 ,症状 可 持续 数 周 ， 
消失 ,预后 好 RETINE JAERI EN Arn iie 


急性 损伤 .病变 
Wi PIE RH JL. 
时 有 前 冈 降 起 等 
扩大 oiii peti 
缺 血 缺 氧 
神经 系统 症状， 
[ 辅助 检查 】 
1. 血 生 化 检查 


惊艳 最 常见 的 表现 形式 为 
xI 种 症状 .体征 


= 时 Apgar 评分 可 正常 ， 


组 织 受 损 时 血 和 脑 准 
要 存在 于 


inp Jg. 


在 两 侧 大 脑 半球 者 ,症状 常 发 


病变 在 脑 干 
-症状 ,并 且 常 在 24~72 小 时 病情 亚 
多 脏 器 受 损 不 明显 


全 血气 分 析 : 出 生 时 取 膀 血行 血气 分 析 , 了 解 吓 
TERI L RE RR Wil] UE Cereatine kinase, CPK-BB): 主要 存在 于 


E 


nU METRI SX EEPE ERE 
Eik 


恶化 或 死亡 。 少 数 吓 


:在 生 后 24 小 时 内 ,其 中 5096-7096 可 发 生 惊 
型 ,严重 者 为 强直 型 , 辐 
,可 出 现 中 枢 性 呼吸 衰竭 .瞳孔 缩小 
LER A G E+E 
,但 生 后 数 周 或 数 月 逐渐 出 


JLA P e SCR PO Di 
于 脑 和 神经 组 织 中 ,正常 值 <10U/L.， 


1 清 
hii 


多 神经 无 特异 性 Jis s TAEAE neuron- -specific enolase, NSE): E 
于 神经 元 ,正常 值 eopug/L., HIC v it p RET ES 
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2. 脑 影像 学 检查 ”DB 超 :具有 无 创 、 价 廉 .可 在 床 边 操作 和 进行 动态 随访 等 优点 .有 助 于 
了 解 脑 水 肿 .基底 核 和 丘脑 .脑室 内 及 其 周围 出 Ii Sr 变 S enis 区 损伤 不 敏感 。 可 在 HIE 
病程 早期 (72 小 时 内 ) 进 行 ,并 动态 监测 的 范围 和 类 型 ,对 于 脑 水 肿 、 
基底 核 和 丘脑 损伤 . 脑 梗死 等 有 一 定 的 参考 作用 : ns 间 为 生 后 4~7 天 。 但 不 能 床 边 检 
查 , 且 有 放射 线 损伤 所 成 像 (MRD): 无 放射 线 损伤 .对 脑 灰 质 .白质 的 分 辨 率 异 常 清晰 ， 
且 轴 位 . 矢 状 位 及 冠状 位 成 像 ,能 清晰 显示 B 超 或 CT 不 易 探 及 的 部 位 ,对 于 矢 + ARIA 
BURR, JWE JI JLA T LIRA AAR .范围 .严重 程度 及 评估 预后 提供 了 重要 的 影像 学 
Bs 丈 散 加 权 磁 共振 (diffusion weighted imaging. DWD 对 时 期 缺 血 脑 组 织 的 诊断 更 敏感 。 

3. 脑 电 生理 检查 ”站 脑 电 图 :HIE 表现 为 脑 电 活动 延迟 (落后 于 实际 胎 龄 )、 蜡 常 放电 ,背景 
din 制 为 主 ) 等 。 应 在 生 后 1 周 内 检查 ,可 客观 反映 脑 损 du zip RRSE . 
判断 预后 ,以 及 有 助 于 诊断 ， 卫 振幅 整合 脑 电 图 (aEEG): 是 常规 脑 电 图 的 一 种 简化 形式 ， 
具有 简便 .可 床 边 连 续 监 测 危 重新 生 儿 脑 功能 等 优点 .评估 HIE 程度 及 预测 预后 。 

【诊断 】 

QD 有 明确 的 可 导 敏 胎儿 宫 内 容 迫 的 异常 产科 病史 .以 及 严重 的 胎儿 宣 内 容 迫 表现 [ 胎 心 
«100 次 /分 ,持续 5 分 钟 以 上 和 (或 ) 秆 水 幅度 污染 ]. 或 者 在 分 娩 过 程 中 有 明显 窒息 
二 有 重度 窒息 . 指 Apgar 评分 1 :延续 至 $ 分 钟 时 仍 <5 分 和 (或 ) 出 生 时 脐 动 脉 血 
气 pH 7.00 ;@ 市 生 后 不 入 出 现 神 儿 至 24 小 时 以 上 .如 意识 改变 (过 度 兴 
嗜睡 .昏迷 )、 肌 张力 改变 (增高 或 减弱 )、 原 始 反 射 异常 ( 吸 哆 .拥抱 反射 减弱 或 消失 ), 病 重 时 可 有 
惊厥 . 脑 干 症状 (呼吸 节律 改变 . 暗 孔 改变 、 对 光 反 射 迟 钝 或 消失 ) 和 前 钢 张 力 增高 ;@ 排 除 电 解 
REL . 颅 内 出 血 和 产 伤 等 诛 因 引起 的 抽 搞 ,以 及 富 内 感染 .遗传 代谢 性 疾病 和 其 他 先天 性 疾病 
折 引 起 的 脑 损 伤 。 同 时 具备 以 上 4 条 者 可 确诊 .第 4 条 暂时 不 能 确定 者 可 作为 拟 诊 病例 。 
当 无 早产 儿 HIE 诊断 标准 - 

【治疗 】 

1. 支持 疗法 ”维持 良好 的 通气 功能 是 支持 六 

和 pH 在 正常 范围 ”根据 血气 给 予 不 同方 式 的 氧 疗 .严重 者 可 选用 机 械 通气 NO 吸入 ,但 应 避免 

PaO, 过 高 或 PaC0, 过 低 、@@ 维 持 脑 和 全 身 良好 的 血 流 灌注 是 支持 疗法 的 关键 措施 ,避免 脑 灌注 
J 自 压 可 用 多 巴 胺 2~Sug/(kg'min), 也 可 同时 加 用 等 剂量 的 多 巴 酚 丁 胺 。 @ 维 持 

直 [ 4.16-5.55mmol/L (75-100mg/dD ], 以 提供 神经 细胞 代谢 所 需 能 源 。 

2. 控制 惊厥 “首选 茶 巴 比 妥 ,负荷 量 为 20mg/kg, 于 15-30 分 钟 静脉 滴 入 , 若 不 能 控制 惊 

厥 ,1 小 时 后 可 加 10mg/kg。12~24 小 时 后 经 二 ,每 日 3-Smg/kg。 肝 起 Zt ds 


d 
hing 
un 
= 
ii 
2 
5E 
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GS. 


I 
zu 
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的 中 心 ,保持 Pa0.260-80mmHg, PaCO; 


WER REICH AER 
4h, on e e] ARES p Reo mi ERA TELF P IE LEY 0.1~ -0.3mg/kg 静 永 滴 注 ; 或 加 用 Hkc Sau RE 
SOmg/kg ; 灌肠 
3. 治疗 脑 水 有 种“” 游 免 输液 过 量 是 预防 和 治疗 脑 水 肿 的 基础 ,每 日 液体 总 量 不 超过 60~80ml/kg 
颅 内 压 增高 时 ,首选 利 碌 剂 叶 塞 米 ,每 次 0.5~lmgykg ,静脉 注射 ;严重 者 可 用 20% 甘露 醇 ,每 次 
0.25~0.Sgkg ,静脉 注射 ,每 6~12 小 时 1 次 ,连用 3~5 天 。 一 般 不 主张 使 用 糖 ERER. 

4. RWA LE UG NRA AAEE FIRR, Eee e ,疗效 已 经 
得 到 初步 肯定 ， 应 于 发 病 6 小 时 内 治疗 ,持续 48-72 小 时 
5. 新 生 儿 期 后 治疗 ”病情 稳定 后 尽早 行 智能 和 体能 的 康复 训练 ,有 利于 促进 脑 功 能 恢复 
减少 后 遗 症 . 

【 预后 和 预防 ) 
ARAS UV i 与 病情 严重 程度 ,抢救 是 否 正确 、 及 时 有 关 。 病情 严重 , 惊 谋 、 意 识 障碍 . 脑 干 症状 
持续 时 间 赵 过 工 周 , 笛 清 CPK-BB fllius pear reU. Ed ORT E IR] RUE RS af) 
AJIES , 癫 首 等 后 遗 症 。 积 极 推 广 新 法 复苏 ,防治 半生 期 窒息 是 预防 本 病 的 主要 方法 tdt 


第 七 章 ”新 生 儿 与 新 生 儿 疾病 


第 六 节 新生 儿 颅 内 出 血 


新 生 儿 颅 内 出 血 (intracranial haemorrhage of the newborn) 是 新 生 儿 期 常见 疾病 ,尤其 是 早产 
儿 , 也 是 严重 脑 损 伤 的 常见 形式 。 其 病死 率 高 ,严重 者 常 留 有 神经 系统 后 遗 症 。 
【病因 和 发 病 机 制 | 】 
1. 早产 胎 龄 32 周 以 下 的 早产 儿 ,在 脑室 周围 的 室 管 膜 下 及 小 脑 软 脑膜 下 的 颗粒 层 均 留 
存 胚胎 生发 基质 (germinal matrix, GM); 该 结构 有 以 下 几 个 特点 :四 脑 血 流 缺 乏 自 主 调节 功能 ， 
呈 压 力 被 动 性 脑 血 流 , 即 动脉 压力 升 高 时 , 脑 血 流量 增加 ,导致 毛细 血管 破裂 出 血 ; 当 动 脉 压力 
降低 时 , 脑 血 流量 减少 , 引 起 毛细 血管 缺 血性 损伤 出 血 。 四 该 组 织 是 一 未 成 熟 的 毛细 血管 网 ,其 
1 管 壁 仅 有 一 层 内 皮 细胞 ,缺少 胶原 和 弹力 纤维 支撑 ,易于 破损 。 国 GM 血管 壁 的 内 皮 细 胞 富 
含 线粒体 , 耗 氧 量 大 ,对 缺 氧 及 酸 中 毒 十 分 敏感 。 当 丰 流动 力学 发 生变 化 或 窒息 缺 气 . 酸 中 毒 时 ， 
可 导致 毛细 血管 破裂 ,引起 出 血 。@ 小 静脉 系统 呈 “U” 字形 回路 汇聚 于 Galen 静脉 。 由 于 这 种 
地 殊 走 向 , 易 引 起 血 流 缓慢 或 停滞 .毛细 管 床 压 力 增加 而 致 出 血 。@ 该 部 位 纤维 深 解 蛋白 活 
性 增加 。32 周 以 后 GM 逐步 退化 形成 神经 胶 质 细 胞 ,构成 生 后 脑 白 质 的 基础 。 
2. 缺 血 缺 氧 ”窒息 时 低 氧 血 症 .高 碳酸 血 症 可 损害 脑 血 流 的 自主 调节 功能 ,形成 压力 被 动 
性 脑 血 流 以 及 脑 血 管 扩张 ,引起 血管 内 压 增加 ,毛细 血管 破裂 ;或 静脉 淤 滞 .血栓 形成 , 脑 静脉 血 
管 破裂 出 血 。 
3. 外 伤 ” 主 要 为 产 伤 所 致 ,如 胎位 不 正 .胎儿 过 大 ,产程 延长 等 使 胎儿 头 部 过 ,或 使 
用 高 位 产 钳 , 胎 头 吸引 器 、 急 产 .用 牵引 等 机 械 性 损伤 均 可 使 天 幕 . 大 脑 镶 撕 裂 和 脑 表 浅 静 脉 破 
列 而 导致 硬 腊 下 出 血 。 其 他 如 头皮 静脉 穿刺 , 吸 痰 . 搬 动 .气管 插 管 等 频繁 操作 或 机 械 通气 时 呼 
吸 机 参数 设置 不 当 等 可 造成 头 部 过 分 受 压 . 脑 血 流动 力学 突然 改变 或 自主 调节 受 损 ,引起 毛细 
管 破裂 而 出 血 。 
4. 其 他 ”新生 儿 肝 功能 不 成 熟 ,凝血 因子 不 足 , 或 患 其 他 出 血性 疾病 ,如 同族 免疫 性 或 自身 
免疫 性 血小板 减少 性 紫 疗 ,或 母 凶 期 使 用 茶 妥 英 钠 . 茶 巴 比 受 . 利 福 平 等 药物 引起 新 生 儿 血小板 
或 凝血 因子 减少 ; 不 适当 地 输入 碳酸 氢 钠 葡萄 糖 酸 钙 .甘露 醇 等 高 渗 深 液 ,可 导致 毛细 血管 做 裂 。 
[ 临床 表现 】 
主要 与 出 血 部 位 和 出 血 量 有 关 , 轻 者 可 无 症状 ,大量 出 血 者 可 在 短期 内 病情 恶化 而 死亡 。 
常见 的 症状 与 体征 有 :中 神志 改变 : 激 车 a Fs CONFUSE (s 
@ 颅 内 压力 增高 前 四 隆起 ,血压 增高 . 抽 搞 . 角 妃 反 张 , 脑 性 尖 叫 ;@ 团 眼 征 :凝视 .斜视 .眼球 震颤 
等 ;@) 章 孔 :不 等 大 或 对 光 反 射 消失 ;@@ 肌 张力 :增高 ,减弱 或 消失 ;@ 其 他 :不 明 原 因 的 苍白 、 贫 
血 和 黄 冶 。 
根据 颅 内 出 血 部 位 不 同 ,临床 上 分 为 以 下 几 种 类 型 : 
1. 脑室 周围 -脑室 内 出 血 (periventricular-intraventricular haemorrhage,PVH-IVH) 是 早产 
儿 颅 内 出 血 中 常见 的 o 主要 见于 胎 龄 小 于 32 周 、 体 重 低 于 1500g 的 早产 儿 , 且 胎 龄 
越 小 ,发 病 率 越 高 ,是 引起 时 产儿 死亡 和 伤 残 的 主要 原因 之 一 。 据 统计 ,20 世纪 80 年 代 , 出生 
体重 <1500g 的 早产 儿 TIK 40%~50%。 近 年 来 ,由 于 产 前 皮质 类 闫 醇和 出 生 后 表面 活 
性 物质 的 应 用 ,PVH-IVH 发 病 率 已 明显 降低 。2%~3% 的 足 月 儿 也 可 发 生 PVH-IVH 出 血 ,其 中 
5096-6096 的 出 血 来 GM ,其 余 则 源 于 脉络 从 。 根 据 头颅 影像 学 检查 分 为 4 级 : 工 级 : 


Q 


W 


BIK 


室 管 膜 下 生发 基质 出 血 ; 开 级 :脑室 内 出 血 , 但 无 脑室 扩大 ; VL irn pp PERRI AK ; NN 级 : 
脑室 扩大 伴 脑 室 旁 向 质 损伤 或 出 血性 梗死 。 出 血 发 生 的 时 间 50% 在 出 生 后 第 1 天 ,90% 在 出 生 


后 72 小 时 内 , 仅 少 数 发 病 会 更 晚 。 预 后 主要 取决 于 PVH-IVH 的 严重 程度 及 是 否 合 并 其 他 病变 。 
工 -~ 开 级 出 血 大 部 分 预后 相对 和 良好; 亚 ~ 术 级 出 血 者 死亡 率 较 高 , 伴 有 出 血性 梗死 者 死亡 率 高 达 
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50%。 侧 脑室 血液 或 小 凝 块 可 引起 脑 将 液 循环 通路 阻塞 ,导致 梗阻 性 脑 积 水 ,致使 脑 实 质 受 压 、 脑 
皮质 变 薄 。 临 床上 出 现 头 围 迅 速 增 大 RK TENS ,并 遗留 智力 ,运动 发 育 障碍 等 后 遗 症 。 
2. 原 发 性 蛛网 膜 下 腔 出 血 (primary subarachnoid haemorrhage,SAH) 出 血 原 发 部 位 在 蛛网 
诬 下 腔 内 ,不 包括 硬 膜 下 、 脑 室内 或 / 部 位 出 血 后 向 蛛网 膜 下 腔 扩展 。 此 种 出 血 类 型 在 新 
生 儿 十 分 常见 ,尤其 是 早产 儿 - SAH 与 缺 氧 、 酸 中 毒 、 产 伤 等 因素 有 关 。 由 于 出 血 常 为 缺 氧 引起 ， 
蛛网 膜 下 腔 的 毛细 血管 内 血液 外 渗 , 而 脉 破裂 , 故 大 多 数 出 血 量 少 ,无 临床 症状 ,预后 良好 ; 
部 分 典型 病例 表现 为 生 后 第 2 天 抽 搞 ,但 发 作 间 鞭 正常 。 极 少数 病例 大 量 出 血 , 引 起 反复 中 枢 
性 呼吸 暂停 EUIR . 钙 迷 ,于 短期 内 死亡 。 主 要 的 后 踪 症 为 交通 性 或 阻塞 性 脑 积 水 。 
3. 脑 实质 出 血 (intraparenchymal haemorrhage,IPH) 常见 于 足 月 儿 , 多 因 小 静脉 栓塞 后 毛 
管内 压力 增高 .破裂 而 出 血 。 由 于 出 血 部 位 和 基 不 同 ,临床 症状 差异 很 大 。 少 量 点 片 状 
出 血 , 临 床上 可 无 明显 症状 。 如 出 血 部 位 位 于 脑 干 ,早期 可 发 生 瞳 孔 变 化 .呼吸 不 规则 和 心动 
过 缓 等 ,前 加 张力 可 不 高 : 出 血 部 位 可 液化 形成 形 肿 ,如 甫 种 与 脑室 相通 , 称 为 脑 穿 通 性 囊肿 
(porencephalic cysts)- 主要 后 踪 症 为 脑 性 瘫痪 、 交 痛 和 智力 或 运动 功能 发 育 述 组 。 由 于 支配 下 肢 
的 神经 传导 束 邻 近 侧 脑室 ,向 外 依次 为 躯干 .上 肢 面部 神经 的 传导 束 ,因此 下 肢 运动 障碍 较 多 见 。 
4. 硬 膜 下 出 血 (subdural hemorrhage, SDH) 是 产 伤 性 颅 内 出 血 最 常见 的 类 型 ， 多 见于 足 月 
ECKUL ,或 辟 位 异常 难产 .高 位 产 钳 助 产 儿 。 由 于 机 械 损 伤 使 硬 膜 下 血 察 及 附近 血管 破裂 而 发 
生出 血 。 近 年 来 由 于 产科 技术 发 生 率 已 明显 下 降 。 出 血 量 少 者 可 无 症状 ;出 血 量 较 多 
者 一 般 在 出 生 24 小 时 后 出 现 惊厥 . 偏 次 和 和 斜视 等 神经 系统 症状 。 严 重 的 小 脑 幕 .大脑 镰 撕 裂 和 
大 脑 表 浅 静 脉 破裂 导致 严重 后 颅 四 出血, 可 引起 脑 干 压迫 症状 , 患 儿 在 出 生 后 数 小 时 内 死亡 。 
也 有 在 新 生 儿 期 症状 不 明显 ,而 数 月 后 发 生 慢 性 硬 脑膜 下 积 液 的 病例 。 
5. 小 脑 出 血 (cerebellar hemorrhage,CH) 包括 原 发 性 小 脑 出 血 ,脑室 内 或 蛛网 膜 下 腔 出 
扩散 至 小 脑 ,静脉 出 血性 梗死 ,以 及 产 伤 引起 小 脑 撕 裂 4 种 类 型 。 多 见于 胎 龄 小 于 32 J A 
IRF 1500g 的 早产 儿 ,或 有 产 伤 史 的 足 月 儿 。 临床 症状 与 病因 和 出 血 量 有 关 。 严 重 者 除 一 般 神 
经 系统 症状 外 ,主要 表现 为 脑 干 压 连 症状 ,可 在 短 时 间 内 死亡 。 预 后 较 差 ,尤其 是 早产 儿 。 
【诊断 】 
病史 .症状 和 体征 可 提供 诊断 线索 ,但 确诊 需 靠 头颅 影像 学 检查 。 头 颅 B 超 对 颅 脑 中 心 部 
位 病变 分 辩 率 高 , 且 可 床 边 进行 ,因此 成 为 PVH-IVH 的 特异 性 诊断 手段 ,应 为 首选 ,并 在 出 生 后 
尽早 进行 ,1 周 后 动态 监测 。 蛛 网 膜 下 腔 后 颅 富 和 硬 膜 外 等 部 位 出 血 B 超 不 易 发 现 , 需 行 CT. 
MRI 检查 ,尤其 后 者 ,是 确诊 各 种 颅 内 出 血 .评估 预后 的 最 敏感 的 检测 手段 。 当 需 与 其 他 引 | 
枢 神经 系统 的 疾病 鉴别 时 ,可行 脑 脊 液 检 查 。 颅 内 出 血 时 镜 下 可 见 皱 缩 红 细胞 ,蛋白 含量 明显 
升 高 ,严重 者 在 出 血 后 24 小 时 内 脑脊液 糖 含量 降低 ,5~10 天 最 明显 ,同时 乳酸 含量 低 。 
【治疗 】 
1. 支持 疗法 ”保持 患 儿 安静 , 尽 可 能 避免 搬 动 .刺激 性 操作 ,维持 正常 的 Pa0;、PaC0,、pH、 
渗透 压 及 灌注 压 。 
2. 止血 ”可 选择 使 用 维生素 K, 、 酚 磺 乙 胺 (ethamsylate). 巴 曲 酶 (reptilase), 酌 情 E 
冻 血 浆 。 
3. 控制 惊厥 ” 见 本 章 第 五 节 。 
4. 降低 颅 内 压 ” 有 颅 内 压力 增高 症状 者 用 吴 塞 米 ,每 次 0.5~lmg/kg, 每 日 2~3 次 静脉 注射 : 
中 枢 性 呼吸 衰竭 者 可 用 小 剂量 甘露 醇 ,每 次 0.25~0.5g/kg, 每 6~8 小 时 1 次 ,静脉 注射 
5. 脑 积 水 Z PEME (acetazolamide) 可 减 少 脑 瓷 液 的 产生 ,每 日 10-30mg/(kg* d). 分 2~3 
次 口服 ,疗程 不 超过 2 周 。 对 三 级 以 上 PVH-IVH 并 确诊 有 梗阻 性 脑 积 水 . 侧 脑 室 进 行 性 增 大 者 
可 于 病情 稳定 后 ( 生 后 2 B AS £O 连续 腰椎 穿刺 ,每 日 或 隔日 1 次 ,总 疗程 一 般 为 2 周至 1 个 月 
但 上 述 2 种 方法 尚 存 和 争议 -楼 阻 性 脑 积 水 上 述 治疗 多 无 效 ,可 行 脑室 外 引流 .常用 的 方法 有 脑室 - 笔记 
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腹腔 分 流 术 ,或 项 骨 帽 状 妥 膜 下 埋 置 储 液 器 (Ommaya reservoir), 以 绥 解 脑室 内 压力 。 
【预后 ) 
主要 与 出 血 部 位 、 出 血 量 、 胎 龄 及 其 他 围 生 期 因素 有 关 。 早 产儿 以 及 于、 级 PVH-IVH.\ 慢 
性 缺 氧 , 脑 实质 大 量 出 血 预后 差 ,幸存 者 常 留 有 不 同 程度 的 神经 系统 后 遗 症 。 
【预防 ] 
1. 做 好 孕妇 保健 工作 ,避免 早产 ;提高 产科 技术 ,减少 转生 儿 密 息 和 产 伤 ;对 患 有 出 血性 疾 
病 的 孕妇 及 时 给 予 治疗 。 
2. 提高 医护 质量 ,避免 各 种 可 能 导致 医 源 性 颅 内 出 血 的 因素 。 


( 常 立 文 ) 


FET MÆR RAME 


HAZE A LKA ME (meconium aspiration syndrome , MAS) 2X fla 28 IW A Pe liti 6 ,是 由 于 胎儿 在 
宫 内 或 产 时 吸入 混 有 胎 类 的 羊水 而 导致 ,以 呼吸 道 机 械 性 阻塞 及 化 学 性 炎症 为 主要 病理 特征 ， 
以 生 后 出 现 呼吸 窘迫 为 主要 表现 的 临床 综合 征 。 多 见于 足 月 儿 或 过 期 产儿 。 分 婉 时 羊水 混 胎 
冻 的 发 生 率 为 8%~25%, 其 中 约 5% 发 生 MAS. 

[ 病因 和 病理 生理 】 

1. RRRA ” 若 胎 儿 在 宫 内 或 分 娩 过 程 中 缺 氧 ,使 肠 道 及 皮肤 血 流量 减少 ,继而 迷走 神经 
兴奋 ,最 终 导致 疡 壁 缺 血 冶 挛 , 肠 蜂 动 增 快 ,肛门 括约肌 松弛 而 排出 胎 姜 。 与 此 同时 , 缺 氧 使 胎 
儿 产 生 呼 吸 运动 ( 即 喘息 ), 将 胎 烘 吸入 气管 内 或 肺 内 ,或 在 胎儿 娩出 建立 有 效 呼吸 后 ,将 其 吸入 
肺 内 。MAS 发 生 率 与 胎 龄 有 关 , 如 胎 龄 >42 周 ,发 生 率 >30% , 胎 龄 «37 周 ,发 生 率 <2%, 胎 龄 不 
足 34 周 者 极 少 有 胎 凑 排 人 羊水 发 生 。 

2. 不 均匀 气 道 阻塞 和 化 学 性 炎症 ”MAS 的 主要 病理 变化 是 由 于 胎 凑 机 械 性 阻塞 呼吸 道 所 
至: 中 肺 不 张 : 部 分 肺泡 因 其 小 气 道 被 较 大 胎 凑 颗 粒 完 全 阻塞 ,其 远 端 肺泡 内 气体 吸收 ,引起 肺 
个 张 ,使 肺泡 通气 / 血 流 降 低 ,导致 肺 内 分 流 增加 ,从 而 发 生 低 氧 血 症 。 轩 肺 气 肿 :黏稠 胎 类 颗粒 
不 完全 阻塞 部 分 肺泡 的 小 气 道 , 则 形成 “ 活 准 ”, 吸 气 时 小 气 道 扩张 ,使 气体 能 进入 肺泡 , 呼 气 时 
央 小 气 道 阻塞 ,气体 不 能 完全 呼出 ,导致 肺 气 肿 ,致使 肺泡 通气 量 下 降 ,发 生 CO, 注 留 ; 若 气 肿 的 
市 多 破 魏 则 发 生 肺 气 漏 ,如 间 质 气 肿 .纵隔 气 肿 或 气胸 等 。@ 正 常 肺泡 :部 分 肺泡 的 小 气 道 可 无 
和 f 商 ,但 该 部 分 肺泡 的 通 换 气功 能 均 可 代 偿 性 增强 。 由 此 可 见 , MAS 的 病理 特征 为 不 均匀 气 道 
TUAE , BUMEARSIE 肺 气 肿 和 正常 肺泡 同时 存在 ,其 各 自 所 占 的 比例 决定 了 患 儿 临 床 表 现 的 经 重 。 
因 胆 相 是 胎 类 的 组 成 之 一 , 除 引 起 上 述 呼 吸 道 阻塞 外 , 胎 状 级 和 人 后 12~24 小 时 也 可 刺激 局 部 肺 
组 织 引起 化 学 性 炎症 和 间 质 性 水 种, 进一步 加 重 通 换 气 功能 障碍 。 胎 装 尚 有 利于 细菌 生长 , 故 MAS 
也 可 继 发 细菌 感染 。 此 外 , 胎 凑 可 使 PS 灭 活 ,减少 SP-A 及 SP-B 的 产生 ,其 对 PS 的 抑制 程度 与 吸 
入 的 胎 装 量 相关 ,因此 ,MAS 时 ,PS 减少 , 肺 顺应 性 降低 ,肺泡 效 陷 进一步 影响 肺泡 的 通 换 气 功能 。 
S. 肺动脉 高 压 ” 在 胎 凑 吸入 所 致 的 肺 不 张 . 肺 气 肿 及 化 学 性 炎症 等 基础 
, 缺 氧 和 混合 性 酸 中 每 进一步 加 重 ,使 及 小 动脉 痉挛 ,严重 而 持续 E S$ fe ifi EE SE TH 
35 , tr zh KB. 7 1 "Eoo DER Jp s At Bate , BIA BB ALKE AS f 
向 左 分 流 ; 肺 血管 阻力 持续 增加 ,使 肺动脉 床 增 高 , 当 肺 动脉 压 超 过 体循环 动脉 压 ,使 已 功能 性 
关闭 或 尚未 关闭 的 动脉 导管 发 生 导 管 水 平 的 右 向 左 分 流 , 即 新 生 儿 持续 肺动脉 高 压 C persistent 
pulmonary hypertension of newborn, PPHN). MAS 导致 PPHN 的 确切 机 制 仍 未 完全 清楚 , 除 肺 小 
玉 平 滑 肌 改变 外 , 产 前 肺 细小 动脉 改变 和 生 后 的 肺 血 管 适应 不 良 可 能 也 参与 发 病 过 程 。 

[ 临床 表现 ) 
1. 吸入 混 有 胎 凑 
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窘迫 ,表现 为 呼吸 急促 (通常 >60 次 1 分) 青紫 LIU 
笠 气 性 唱 吟 。 查 体 可 见 胸 廊 前 后 从 增加 ,早期 两 及 


aV ^ 


:后 


紫 程 度 与 肺癌 体征 不 平行 (发 红 重 ,体征 轻 ) 部 人 
重 者 可 出 现 休克 和 心力 衰竭 


车 呼 吸 困 难 突 然 加 重 ,青紫 明显 ,听诊 呼吸 音 明 显 减 弱 ， 
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引物 中 含有 胎 业 ;@ 气 管 择 管 时 声 门 处 或 气 


2. 呼吸 系统 表现 MaF ved 患 儿 早期 主要 表现 为 呼吸 道 梗阻 ,但 症状 轻重 与 吸入 羊水 的 性 
或 块 状 胎 冻 等 ) 和 世 的 多 少 密切 相关 。 若 吸入 少量 或 混合 均匀 的 羊水 ,可 无 症状 或 连 


不 久 即 死亡 。 患 儿 常 于 生 后 开始 出 现 呼吸 


扇 动 和 吸 气 性 三 凹 征 等 ,少数 患 儿 也 可 出 现 


攻 或 粗 湿 嘿 音 ,以 后 出 现 中 、 细 湿 嘿 音 . 
应 疑似 气胸 的 发 生 。 


3. PPHN 多 发 生 FÆR JL 在 MAS 患 儿 中 , 约 1/3 可 并 发 不 同 程度 的 PPHN。 主 要 表现 为 
持续 而 严重 的 青紫 ,其 特点 为 : 当 Fi0,>0.6. 发绀 仍 不 能 缓解 ; 句 闹 .哺乳 或 躁动 时 发 绀 加 重 ; 青 


患 儿 胸 骨 左 缘 第 2 肋 间 可 闻 及 收缩 期 杂音 . 严 


青紫 是 PPHN 最 主要 的 临床 表现 ,但 常 震 与 先天 性 心脏 病 或 严重 肺 部 疾病 所 导致 的 青紫 相 


鉴别 ,如 下 试验 以 资 鉴别 :GD 高 
或 经 皮 血 氧 饱和 度 (TeSO,) 较 前 明显 增 
无 明显 增加 。@ 动 脉 导管 前 .后 血气 差 


ir 


Bg 14 LK BIS) AE AVE. QS 
4 E 29 IR ^C. ES 9. 60-80 次 /分 ,通气 10-18 分 名 
TcSO, 上 升 8% , 则 提示 PPHN 存在 。 


【 辅助 检查 ] 
1. 实验 室 检查 z7 脉 血气 分 析 示 PH 下 降 , PaO, 
血 钙 和 相应 血 生化 检查 ,气管 内 吸引 物 及 血液 细菌 


2. X 线 检查 ”两 肺 透 过 度 增强 伴 有 节 段 性 或 小 叶 性 肺 不 张 ,也 可 仅 有 弥漫 性 浸润 影 


纵隔 气 有 种 .气胸 等 (图 7-7 .图 7-8)。 上 述 改变 在 生 后 
胸 片 的 严重 程度 与 临床 表现 并 非 呈正 相关 


此 外 ,严重 MAS 可 并 发 红细胞 增多 证 、 低 血糖 ARES 


TURYS (hyperoxia test): 吸 入 纯 氧 15 分 钟 ,如 动脉 氧 分 压 (Pa0,) 
1 提示 为 肺 实质 病变 ;PPHN 和 青紫 型 先天 性 心脏 病 则 
:试验 :比较 动脉 导 
Jet Ge Bé Wk zo ko Ft ar IO AY Pao: 或 Teso:, 若 动脉 导管 前 、 后 
a TcSO, 差 值 >4% ,表明 动脉 导管 水 平 有 右 向 左 分 流 。 若 无 
(C - rati ^s (hy 


SEA Crib ccn RO RC 
PaO, 25 (BE »15mmHg (2kPa) 
也 不 能 除外 PPHN ,因为 也 可 有 
)eroxic hyperventilation test): 经 气管 插 管 纯 


前 上 升 30mmHg (4kPa) 或 


hd Pa0, 较 通气 


JILE HIE 多 器 官 功能 障碍 及 肺 出 血 等 - 


降低 ,PaC0; 增高 ;还 应 进行 血 常 规 . 血糖 、 


学 培养 。 


12~24 小 时 更 为 明显 。 但 部 分 MAS 患 儿 其 


图 7-7 MAS 的 胸 片 


双 肺 纹理 增强 KW. REA S REH E lit 


野 透 过 度 增高 , 丰 侧 水 六 时间 胸膜 增 厚 HARUM C; 


双 肺 纹理 增强 、 


图 7-8 MAS 的 肺 CT( 肺 窗 ) 
模糊 . 双 肺 见 没 纹理 走行 散在 堪 
.以 双 肺 下 时 明显 
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| 3. BERRE KEZE HE ATA CUN Ez IK BL FS 75 , 若 探 测 到 动脉 导管 或 卵 圆 孔 
| 水 平 的 右 向 左 分 流 ,以 及 三 尖 瓣 反 流 征 象 ,更 有 助 于 PPHN 的 诊断 。 
【治疗 】 
1. 促进 气管 内 胎 烘 排出 “对 病情 较 重 且 生 后 不 久 的 MAS 患 儿 ,可 气管 插 管 后 进行 吸引 ,以 
减轻 MAS 引起 的 气 道 阻 塞 。 动 物 实验 的 结果 证 实 ,即使 胎 娄 被 吸入 气 道 4 小 时 后 , 仍 可 将 部 分 
胎 业 吸出 。 
2. 对 症 治疗 
| (0) S&JT : 24 Pa0,<50mmHg (6.7kPa) 或 TeS0,<90% 时 ,应 依据 患 儿 缺 氧 程度 选用 不 同 的 吸 
氧 方 式 ,如 鼻 导 管 . 头 童 .面罩 等 ,以 维持 Pa0;50~80mmHg(6.7~10.6kPa) 或 TeSO, 9096-9566 为 宜 。 
(2) 机 械 通 气 治疗 : 若 患 儿 已 符合 上 机 标准 ,应 尽早 进行 机 械 通气 治疗 ( 见 本 章 第 八 节 )。 对 
| T MAS 常 采用 相对 较 高 的 吸 气 峰 压 .足够 的 呼 气 时 间 ,以 免 气体 滞留 。 对 于 常 频 呼吸 机 治疗 无 
| 效 或 有 肺 气 漏 ,如 气胸 . 间 质 性 肺 气 肿 者 ,高 频 通气 可 能 效果 更 佳 。 

(3) 纠正 酸 中 毒 :四 纠正 呼 气 性 酸 中 毒 :可 经 口 . 鼻 或 气管 插 管 吸引 ,保持 气 道 通畅 , 必要 时 
进行 正 压 通气 ;@ 预 防 和 纠正 代谢 性 酸 中 毒 :纠正 缺 氧 ,改善 循环 ,对 于 严重 的 酸 中 毒 ,应 积极 去 
除 病因 ,在 保证 通气 的 前 提 下 酌情 使 用 碱 性 药物 。 

(4) 维持 正常 循环 : 出 现 低 体温 .苍白 和 低 血 压 等 休克 表现 者 ,应 选用 
` 白 蛋白 等 进行 扩容 ,同时 静脉 滴 注 多 巴 胺 和 (或 ) 多 巴 酚 丁 胺 等 。 

(5) 其 他 :限制 液体 入 量 :严重 者 常 伴 有 脑 水 肿 . 肺 水 肿 或 心力 衰竭, 应 适当 限制 液体 入 
量 。 @ 抗 生 素 :对 目前 是 否 预防 性 应 用 抗生素 仍 存 争议 ,但 有 继 发 细菌 感染 者 , 常 选 择 广 谱 抗 生 
素 , 并 进一步 根据 血 .气管 内 吸引 物 细菌 培养 及 药物 敏感 试验 结果 调整 抗生素 。@ 肺 表面 活性 
物质 :由 于 MAS 患 儿 内 源 性 PS 合成 分 泌 障碍 ,近年 来 证 实 补充 外 源 性 PS 可 取得 较 好 疗效 , 特 
列 是 PS 联合 高 频 通气 NO 吸入 效果 更 佳 ,但 确切 结果 仍 有 待 于 RCT 进一步 证 实 。@ 肺 气 漏 治 
疗 :少量 气胸 不 需 处 理 可 自行 吸收 。 但 对 张力 性 气胸 ,应 紧急 胸腔 穿刺 抽 气 ,可 立即 改善 症状 ， 
然后 根据 胸腔 内 气体 的 多 少 ,必要 时 行 胸腔 闭 式 引流 。@@ 其 他 :保温 、 镇 静 ,满足 热量 需要 ,维持 
糖 和 血清 离子 正常 等 。 

3. PPHN 治疗 “去除 病因 至 关 重 要 。 

(D) 碱 化 血液 :是 治疗 PPHN 经 典 而 有 效 的 方法 之 一 。 过 去 采用 人 工 呼吸 机 进行 高 通气 ,以 
维持 动脉 血气 :pH 7.45-7.55, PaCO, 25-35mmHg (3.3~4.7kPa), PaO, 80-100mmHg (10.6~13.3kPa) 
或 TeSO,96%~98%, 从 而 降低 肺动脉 压力 。 但 由 于 低 碳酸 血 症 可 能 会 增加 早产 儿 脑 室 周围 白质 
软化 的 发 生机 会 ,近年 来 多 主张 pH 7.30~7.40 , PaCO, 40~50mmHg (5.3~6.6kPa), TcSO, 90%~95%。 
攻 外 ,静脉 应 用 碱 性 药物 ,如 碳酸 氢 钠 ,对 降低 肺动脉 压 也 有 一 定 疗 效 , 但 临床 已 不 采用 。 

(2) 血管 扩张 剂 :静脉 注射 妥 拉 唑 啉 虽 能 降低 肺动脉 压 ,但 也 引起 体循环 压 相应 或 更 严重 的 
下 降 , 鉴 于 妥 拉 唑 啉 可 使 肺 动 纺 和 体循环 下降 ,其 压力 差 较 前 无 改变 其 或 加 大 , 故 非 但 不 
能 减少 反而 可 能 增加 右 向 左 分 流 ,目前 临床 已 很 少 应 用 。 近 年 来 ,磷酸 二 酯 酶 抑制 剂 , 如 西 地 那 
非 , 米 力 农 等 ,可 选择 性 扩张 肺 血管 ,被 有 i 床 治疗 新 生 儿 PPHN 也 取得 了 一 定 疗效 ,但 有 
关 其 有 效 性 及 安全 性 还 需要 大 量 的 临床 证 实 。 
(3) — SUE AURA (inhaled nitric oxide, iNO): NO 是 血管 舒张 因子 ,由 于 iNO 的 局 部 作用 ,使 
市 血管 平滑 肌 和 舒张 ,及 血管 阻力 下 降 , 肺 循环 血 流 增加 ,逆转 肺泡 通气 / 血 流 失调 ,迅速 改善 肺 氧 
合 ,而 动脉 血压 不 受 影响 ,有 关 其 治疗 PPHN 的 有 效 性 ,目前 国内 外 已 有 大 量 文 献 报 道 ,多 数 认 
为 车 联合 高 频 居 荡 通气 效果 更 佳 。 

(4) 其 他 :在 PPHN 的 治疗 中 ,高 频 震 荡 通 气 取得 了 一 定 效果 ,体外 膜 肺 (ECMO) 对 严重 
9p MAS Of. PPHN) 疗 效 较 好 ,但 价格 昂贵 ,人 员 及 设备 要 求 高 。 此 外 ,液体 通气 尚 在 试验 中 。 目 
前 尚 没有 报道 使 用 CPAP 可 以 治疗 PPHN 


E 理 盐水 或 血浆 .全 


ur 


【预防 】 
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积极 防治 胎儿 宫 内 窘迫 和 产 时 窒息 ;对 羊水 混 有 胎 凑 , 应 在 胎儿 肩 和 胸部 尚未 娩出 前 清理 


鼻腔 和 口 咽 部 胎 凌 。 通 过 评估 ,如 新 生 儿 有 活力 (有 活力 


的 定义 :呼吸 规则 , 肌 张 力 好 ,心率 >100 


次 /分 ), 可 进行 观察 ,不 吞 气 管 插 管 吸引 ,如 无 活力 ,应 立即 气管 插 管 ,将 胎 闪 吸出。 不 能 确定 是 
否 有 活力 时 ,一 般 应 气管 插 管 进行 吸引 。 在 气 道 胎 籽 吸 出 前 一 般 不 应 进行 正 压 通气 。 


第 八 节 


新 生 儿 呼吸 窘迫 综合 征 (respiratory distress syndrome, 


BER EHBZRE E 


RDS 症 由 于 肺 表 面 活 性 物质 (pulmonary 


surfactant , PS) 缺乏 所 致 ,为 生 后 不 久 出 现 呼吸 窘迫 并 进行 性 加 重 的 临床 综合 征 。 由 于 其 病理 上 
有 肺 透明 膜 的 改变 , 故 又 称 为 肺 透 明 膜 病 (hyaline membrane disease,HMD)。 多 见于 早产 儿 , 胎 


[ PS 成 分 与 产生 】 


脂 酰 胆 碱 , BI Bp TE HE (phosphatidyl cholin, PC BI lecithin) 


PS J& ri ME E A XOT 4 2D — ABE 3 Er , BEE t 80%, HP pE 


,是 起 表面 活性 作用 的 重要 物质 。 孕 


18-20 周 开始 产生 , 继 之 缓慢 上 升 ,35~36 周记 记 增 加 达 肺 成 熟 水 平 。 其 次 是 磷脂 酰 甘油 
(phosphatidylglycerol,PG),26~30 周 前 浓度 很 低 , 而 后 与 PC 平行 升 高 ,36 周 达 高 峰 , 随 后 下 降 ， 
足 月 时 约 为 高 峰值 的 1/2。 此 外 尚 有 其 他 磷脂 ,其 中 鞘 磷脂 (sphingomyelin) 的 含量 较 恒定 ,只 


面 活 性 作用 。PS 税 盖 在 肺泡 表面 ,降低 其 表面 张力 ,防止 呼 

(functional residual capacity , FRC), 稳 定 肺泡 内 压 和 减少 液体 自 毛 细 血 管 向 肺泡 渗 出 。 
【 病因 和 发 病 机 制 | 】 
1959 年 


在 28-30 周 出 现 小 高 峰 , 故 羊水 或 气管 吸引 物 中 L/S (lecithin/sphingomyelin) 值 可 作为 评价 胎儿 
或 新 生 儿 肺 成 熟 度 的 重要 指标 。PS 中 蛋白 质 约 占 13% ,其 中 能 与 PS 结合 的 蛋白 质 称 为 表面 活 
性 物质 蛋白 (surfactant protein, SP), 包 括 SP-A、SP-B、SP-C 和 SP-D 等 ,可 与 磷脂 结合 ， 增加 其 表 


f 


ARINEK , 以 保持 功能 残 气量 


Avery 及 Mead 首次 发 现 , 新 生 儿 RDS 是 由 于 PS 缺乏 所 致 ,与 肺 上 皮 细 胞 合成 分 这 


PS 不 足 密切 相关 。 对 于 肺 解剖 结构 尚未 发 育 完 成 的 早产 儿 ,其 胎 龄 越 小 ,PS 的 量 也 越 低 ,肺泡 
表面 张力 增加 , 呼 气 末 FRC 降低 ,肺泡 趋 于 鞭 陷 。 故 其 肺 功 能 异常 主要 表现 为 肺 顺应 性 下 降 , 气 


道 阻力 增加 ,通气 / 血 流 降低 ,气体 弥散 障碍 及 呼吸 功 增 


1H。 从 而 导致 缺 氧 和 因 其 所 致 的 代谢 性 


酸 中 毒 及 通气 功能 障碍 所 致 的 呼吸 性 酸 中 毒 ;由 于 缺 气 及 酸 中 毒 使 肺 毛 细 血 管 通 透 性 增高 , 液 


体 漏出 ,使 肺 间 质 水 肿 和 纤维 蛋白 沉着 于 肺泡 表面 ,形成 

碍 ,加 重 缺 氧 和 酸 中 毒 ,并 抑制 PS 合成 ,形成 恶性 循环 。 

$t PPHN 的 发 生 。 
PERIN EJA JL (infant of diabetic mother, IDM) 也 易 


本 弥散 障 


毒 也 可 导 


EPEAN A 
外 ,严重 缺 氧 及 混合 性 酸 


发 生 此 病 , 是 由 于 其 血 中 高 浓度 胰岛 素 
A 


能 持 抗 肾上腺 皮质 激素 对 PS 合成 的 促进 作用 , 故 IDM 的 RDS 发 生 率 比 正常 增加 5~6 倍 。 在 


分 娩 未 发 动 时 行 剖 宫 产 ,由 于 缺乏 宫 缩 , 儿 茶 酚 胶 和 肾 上 
的 合成 分 泌 , 故 择期 剖 宫 产儿 RDS 的 发 生 率 也 较 高 。 围 生 


- 腺 皮质 激素 的 应 激 反应 较 弱 ,影响 PS 
低 体温 .前 置 胎盘 、 胎 盘 早 剥 


和 母亲 低 血 压 等 所 致 的 胎儿 血 容量 减少 , 均 可 诱发 RDS。 此 外 ,研究 还 发 现 , 少 数 患 儿 SP-A 或 


【临床 表现 】 


或 缺陷 ,PS 不 能 发 挥 作用 ,此 类 患 儿 ,不 论 足 月 还 是 早产 , 均 易 发 生 RDS。 


生 后 不 久 ( 一 般 6 小 时 内 ) 出 现 呼吸 窘迫 ,主要 表现 为 呼吸 急促 (>60 次 /分 ) 是 为 增加 肺泡 


通气 量 , 代 偿 潮 气量 的 减少 ;鼻翼 扁 动 为 增加 气 道 梢 


截面 积 ,减少 气流 阻力 ; 呼 气 串 吟 是 因 呼 气 


时 声 门 不 完全 开放 ,使 肺 内 气体 注 留 产生 正 压 ,防止 肺泡 著 陷 ; 吸 气 性 三 四 征 是 辅助 呼吸 肌 人 参与 


的 结果 ,以 满足 增加 的 肺 扩张 压 ;青紫 是 由 于 氧 合 不 足 ,， 


各 提示 动脉 血 中 还 诛 血 红 蛋 站 >50g/L 
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呼吸 窘迫 旺 进行 性 加 重 是 本 病 的 特 


点 。 严 重 时 表现 为 呼吸 浅 表 , 呼 吸 节律 不 整 .呼吸 暂停 及 四 


肢 松 好 。 由 于 呼 气 时 肺泡 蓉 陷 ,体格 检查 可 见 胸廓 扁平 ; 因 潮气 量 小 ,听诊 两 肺 呼吸 音 减 低 , 肺 


泡 有 渗 出 时 可 闻 及 细 湿 哆 音 。 


随 着 病情 的 逐渐 好 转 , 由 于 肺 顺应 性 的 改善 , 肺 血 管 阻力 下 降 , 约 有 30%~50% fi 


RDS 恢复 期 出 现 动脉 导管 开放 ,分 流量 较 大 时 可 发 和 
突然 出 现 对 氧气 的 需求 量 增 加 、 
难 . 呼 吸 和 暂停 ,周身 发 凉 发 花 及 肝脏 在 短 时 间 内 进行 性 增 大 ,应 注意 

水 冲 脉 ,心率 增 快 或 减 慢 , 心 前 区 搏动 增强 .胸骨 左 缘 多 


其 原 发 病 已 明显 好 转 ， 


确诊 本 病 。 


RDS 通常 于 生 后 24-48 小 时 病情 最 重 , 病死 3 


>g 


以 矫正 和 解释 的 代谢 性 酸 中 毒 、 
本 病 。 若 同 时 具备 脉 / 


第 2 肋 间 可 闻 及 收缩 期 或 连续 性 坟 


S 


情 逐 渐 恢 复 。 值 得 注意 的 是 ,近年 来 由 于 PS 的 广 病情 已 减轻 ,病程 亦 缩短 


未 使 用 PS vm 儿 , 若 生 后 12 小 时 出 


EE 3 一 般 不 考 BEN. 此 外 ,近年 来 随 着 


BJLF 


E TEST 中 。 故 恢复 期 的 RDS 患 儿 


别 养 困 
KIAK, 
3 B 可 


oleis 3 天 以 上 者 , 肺 成 熟 度 增加 , 病 


e XT 
选择 性 


剖 富 产 的 增加 , 足 月 儿 RDS 发 病 率 有 不 断 上 升 的 趋势 ,临床 表现 与 早产 儿 相 比 ,起 病 稍 迟 ,症状 
可 能 更 重 , 且 易 并 发 PPHN ,PS 使 用 效果 不 及 早产 儿 。 


— 


辅助 检查 ] 


1. 实验 室 检 查 中 泡沫 试验 (foam test): 取 患 儿 胃液 或 气 EUG 1ml 加 95% 酒精 1ml, 振 
9515 £5 RE 15 分 钟 后 沿 管 壁 有 多 层 泡沫 形成 则 可 除外 RDS。 若 无 泡沫 可 考虑 为 RDS ,两 者 


其 ene 于 PS 利于 


最 儿 气 管 吸引 物 中 
iiie DERAN E 助 于 i 


SP 


2. X 线 检查 ”本 病 的 X 线 检查 
普遍 性 的 透 过 度 降低 ,可 见 弥漫 性 均 


Wr. Gu ^ Ar: pH 和 动脉 氧 分 压 (Pa0;) 降 低 ,动脉 
碳 分 压 (PaCO,) 增高 ,碳酸 氧 根 减少 ,j 


通常 是 RDS 的 常见 改变 。 


具有 特征 性 表现 ,是 目前 确诊 RDS Bde fE-- Et. (D 
匀 一 致 的 细 颗 粒 网 状 影 , 即 毛 玻 璃 样 (ground glass) 改变 (图 


7-9)1 加 在 弥漫 性 不 张 肺泡 (白色 ) 的 背景 下 ,可 见 清晰 充气 的 树枝 状 支气管 (黑色 ) 影 , 即 支 


气 征 air bronci hogram);@@) 双 肺 野 均 呈 E 


3. 超声 波 检查 ”彩色 多 普 勒 超声 有 助 于 动脉 导管 开放 的 确定 。 


【 鉴别 诊断 】 


1. 湿 肺 (wet lung) 亦 称 新 生 儿 和 暂时 性 呼吸 增 快 (transient tachypnea of newborn, TTN)。 


泡沫 的 形成 和 稳定 ,而 酒精 则 起 抑制 作用 。@ 肺 成 3 
LS , 若 兰 2 提示 “ 肺 成 熟 " ,1.5~2 可 疑 ,<1.5“ 肺 未 成 


eh F HI 
"PS 
二 氧化 


DEMES 


p ER 
EL 


3 色 , 肺 肝 界 及 肺 心 界 均 消 失 , 即 白 肺 (white lung) (图 7- iü. 


多 见 


图 7-9 RDS 患 儿 胸 片 
双 肺 墅 透 过 度 明 显 降 低 , 时 毛 玻 璃 
双 肺 门 处 见 充 气 支气管 , 双 侧 心 缘 模 类 


图 7-10 RDS 胸 片 


样 改变 ， ipse 度 均 匀 一 致 性 降低 ,未 见 正 常 由 


纹理 ,其 内 可 见 含 气 支 气管 
肌 及 脑 角 均 显 示 不 清 


li 


£ , 双 侧 心 缘 t 
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于 足 月 儿 , 为 自 限 性 疾病 。 系 由 肺 淋巴 和 (或 ) 静 脉 吸收 肺 液 功能 暂时 低下 ,使 其 积 留 于 淋巴 管 、 
静脉 . 间 质 . 叶 间 胸膜 和 肺泡 等 处 .影响 气体 交换 生 后 数 小 时 内 出 现 呼吸 增 快 (>60~80 次 / 43). 
但 吃 奶 佳 、 虹 声 响亮 及 反应 好 , 重 者 也 可 有 发 绸 及 唱 吟 等。 听诊 呼吸 音 减低 ,可 闻 及 湿 味 音 。X 


线 检查 以 肺泡 . 间 质 . 叶 间 胸膜 积 液 为 特征 .严重 时 合并 胸腔 积 液 。 一 般 对 连 治 疗 即 可 , 重 者 也 
需 机 械 通气 ,但 2-3 天 症状 缓解 消失 -。 
2. B 组 链球 菌 肺炎 (group B streptococcal pneumonia) 是 由 了 组 链球 菌 ! JEN 


染 性 肺炎 。 其 临床 表现 及 X 线 所 见 有 时 与 RDS 难以 鉴别 。 但 前 者 母亲 妊娠 晚期 多 有 感染 、 
i oy TK p se e cb, E eec CRUISER B 组 链球 菌 生长 ; 患 儿 病程 与 RDS 不 同 , 抗 
治疗 有 效 。 
3. MAJN (diaphragmatic hernia) 表现 为 阵 发 性 呼吸 急促 及 发 绀 。 腹 部 凹陷 , 患 侧 胸部 呼吸 


音 减 弱 甚 至 消失 ,可 闻 及 肠 鸣 音 ;X 线 胸 片 可 见 患 侧 胸 部 有 充气 的 肠 曲 或 胃 泡 影 及 肺 不 张 ,纵隔 
向 对 侧 移 位 。 
【治疗 】 


目的 是 保证 通 换 气 功能 正常 , 待 自身 PS 产生 增加 ,RDS 得 以 恢复 。 机 械 通 气 和 应 用 PS 是 
治疗 的 重要 手段 。 

1. 一 般 治 疗 保温: 放置 在 婴儿 暧 箱 或 辐射 式 抢救 台 上 ,保持 皮肤 温度 在 36.57C. OUR 
测 :体温 、 呼 吸 、 心 这 、 血 压 和 动脉 血气 。 加 保证 液体 和 营养 供应 :第 1 天 5% 或 10% 葡萄 糖 液 
65~75ml/(kg"d), 以 后 逐渐 增加 ,液体 基 不 宜 过 多 ,否则 易 导致 动脉 导管 开放 ,其 至 发 生 肺 水 肿 。 
@ 纠 正 酸 中 毒 。@ 抗 生来 :原则 上 不 主张 使 用 ,但 车 合并 感染 ,应 依据 细菌 培养 和 药物 敏感 试验 
结果 选择 相应 的 抗生素 。 
2. 氧 疗 (oxygen therapy) 和 辅助 通气 
(1) 吸 氧 : 轻 症 可 选用 鼻 导 管 、 面 罩 、 头 畦 或 灸 塞 吸 氧 ,维持 PaO, 50~80mmHg(6.7~10.6kPa) 
和 经 皮 血 氧 饱和 度 (TceSO,)90%~95% 为 宜 。 

(2) 持续 气 道 正 压 通气 (continuous positive airway pressure, CPAP): 目的 是 使 有 自主 呼 
pi nm re 中 都 接受 高 于 大 气压 的 气体 ,以 增加 FRC, 防 止 呼 气 时 肺泡 鞭 陷 ， 
以 改善 肺 氧 合 及 减少 肺 内 分 流 。 回 指 征 :吸入 氧 分 数 (fraction of inspiratory oxygen, FiO;)20.3 , 
Pa0;«50mmHg(6.7kPa 8 TcSO,«9096 OFI: HERAN, CTAR . 鼻 咽 管 或 气管 插 管 进行 
(DB: H7] — H7 4- 6emH;O ,很 少 超过 8~10cmH,0。 

CPAP 多 适用 于 轻 中 度 RDS 患 儿 。 对 于 已 确诊 的 RDS, 越 早 使 用 CPAP, 越 能 避免 后 续 经 气 
管 搬 管 呼吸 机 的 应 用 ， 

(3) 常 频 机 械 通气 (conventional mechanical ventilation, CMV) 

1) 机 械 通 气 的 指 征 :目前 国内 外 尚 无 统一 标准 ,其 参考 标准 为 :DD Fi0,=0.6 , PaO;«50mmHg 
(6.7kPa) 或 TeSO,<85% CA £I 78 Je K HE IE JS BR 9b); ®© PaCO,>60~70mmHg (7.8~9.3kPa) ff 
pH«7.25 ;3 严重 或 药物 治疗 无 效 的 呼吸 暂停 。 具 备 上 述 任意 一 项 者 即 可 经 气管 插 管 应 用 机 械 
通气 。 

2) 呼吸 机 初始 参数 : 吸 气 峰 压 (PIP)20~25cmH20, 呼 气 末 正 压 (PEEP)5~6emH30, 呼 吸 频 率 
(RR)25~30 次 /分 , 吸 气 时 间 (TI)0.3~0.4 b FiO, 依据 目标 TeSO, 调整 ,15~30 分 钟 后 检测 动脉 
血气 ,依据 结果 决定 是 否 调 整 参数 。 

近年 来 ,由 于 PS 普遍 应 用 于 RDS ,使 得 机 械 通气 参数 较 前 降低 ,机 械 通 气 时 间 明 显 缩短 


ge 


d 


3) 并 发 症 :中 呼吸 机 相关 肺炎 (ventilator associated pneumonia,VAP): 是 最 常见 的 并 发 症 
由 于 长 时 间 气 管 插 管 和 (或 ) 应 用 呼吸 机 引起 的 继 发 性 肺 内 感染 ,可 加 重 诛 ib Xa ,影响 呼吸 机 


的 撤离 。 常 人 克 包 但 杆菌 .铜绿 假 单 胞 菌 . 肠 杜 菌 及 不 动 杆菌 。 避 肺 
air leak, PAL): 多 由 CMY 的 上 讨 力 过 高 所 敏 。 包括 肺 间 质 气 肿 气胸、 气 腹心 ei ^ .纵隔 积 气 


xiii (pulmonary 
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皮下 气 肿 和 空气 栓塞 。 Sx 气管 肺 发 育 不 良 (bronchopulmonary dysplasia, BPD): 由 于 长 时 间 机 
械 通 气 、 吸 入 高 浓度 氧 或 感染 等 因素 所 致 。 目 前 将 其 定义 为 生 后 28 天 或 纠正 胎 龄 ( 胎 龄 + 日 龄 ) 
36 周 时 仍 需 吸 氧 并 伴 胸 片 异 常 。 主 要 病理 变化 为 肺泡 发 育 障碍 和 肺 间 质 纤维 化 。 国 早产 儿 视 
网 膜 病 (retinopathy of prematurity,ROP): 除 机 械 通 气 外 , 主要 为 长 时 间 吸 入 高 浓度 氧 所 致 ,其 病 
理 特征 为 晶状体 后 纤维 组 织 增生 。 严 重病 例 可 失明 。@ 其 他 : 气 道 损 伤心 排 血 量 减少 、PDA、 
IVH 等 。 
3. PS (pulmonary surfactant) 替代 疗法 ”可 明显 降低 RDS 的 病死 率 及 气胸 的 发 生 率 ,同时 可 
改善 肺 顺应 性 和 通 换 气功 能 ,降低 呼吸 机 参数 。 

(1) 应 用 指 征 :已 确诊 的 RDS 或 产房 内 防止 RDS 的 预防 性 应 用 。 

(2) 临床 应 用 PS 分 为 4 类 ;天 然 型 PS: 从 猪 肺 小 牛 肺 提取 物 中 提取 ;@ 改 进 的 天 然 型 
PS: 在 天 然 提 取 的 PS 中 加 入 了 PS 的 主要 成 分 ,疗效 更 佳 ;@ 合 成 PS: 是 由 人 工 合成 的 PS, 主要 
磷脂 成 分 按 一 定 比 例 分 制 而 成 ,不 含 表面 活性 蛋白 ;@ 重 组 PS: 又 称 合成 的 天 然 型 Ps, 目前 已 应 
于 临床 ,疗效 较 好 。 上 述 人 O 、.@ 为 第 一 代 PS 产品 ,@ 为 第 二 代 PS 产品 。 

(3) 使 用 方法 :@D 时 间 : 对 于 胎 龄 较 小 和 出 生体 重 较 低 的 早产 儿 ,出 生 后 最 好 立即 给 予 PS ,可 
预防 RDS 的 发 生 或 减轻 RDS 的 严重 程度 ;对 于 已 确诊 的 RDS 患 儿 , 应 立即 给 予 。 对 部 分 RDS 
仍 在 进展 的 患 儿 (如 持续 不 能 离 氧 ,需要 机 械 通气 ), 需 使 用 第 2 剂 或 第 3 剂 PS。 回 剂量 :每 种 
PS 产品 均 有 各 自 的 推荐 剂量 ,多 数 报道 首次 100~200mgykg, 再 次 给 予 100mgkg。@ 方 法 :药物 F 
粉剂 需 稀 释 ) 摇 匀 后 经 气管 插 管 缓慢 注入 肺 内 。 

(4) 注意 事项 :@@ 使 用 前 最 好 拍 胸 片 确认 气管 插 管 的 准确 位 置 ;@ 因 表面 活性 物质 的 黏 滞 ， 
可 发 生气 道 阻塞 , 故 在 PS 从 呼吸 道 扩散 到 肺泡 内 之 前 ,应 用 复苏 气 事 加 压 通气 或 适当 增加 机 
BOGE CHER] ; OMAH PS 后 , 当 潮 气量 迅速 增加 时 ,应 及 时 下 调 PIP 及 PEEP ,以免 发 生 肺 
气 泼 ;@ 预 防 性 应 用 PS 时 ,应 避免 因 气管 插 管 时 间 过 长 而 发 生 低 氧 血 症 ,甚至 导致 时 产儿 脑 
损伤 。 

4. 关闭 动脉 导管 

(1) 限制 人 液 量 , 并 给 予 利尿 剂 : 尽 可 能 减少 液体 的 摄 入 ,减少 血液 从 降 主动 脉 分 流 到 肺 境 
脉 ,以 减少 肺 内 液体 的 积聚 。 此 外 , 利 尿 剂 尚 有 利于 减轻 心脏 的 前 负 蓓 。 

(2) 呵 | 噪 美 辛 为 前 列 腺 索 合成 酶 抑制 剂 。 前 列 腺 索 巨 是 胎儿 及 生 后 初期 维持 动脉 导管 开放 
的 重要 物质 ,而 前 列 腺 素 合 成 酶 抑制 剂 可 减少 前 列 腺 过 的 合成 , 故 有 助 于 导管 关闭 。 首 次 剂 
量 为 0.2mg/kg, 静 脉 用 药 , 用 药 后 12 小 时 .24 小 时 可 再 重复 1 次 ,每 次 0.1mg/kg。 副 作用 包括 肾 
功能 损害 \ 尿 量 减少 .出 血 倾向 等 , 停 药 后 可 恢复 。 
(3) 布 洛 芬 :为 非 选择 性 环 氧化 酶 抑制 剂 。 有 研究 显示 , 布 洛 芬 治疗 PDA 与 吗 唆 美 辛 具 有 
同样 的 疗效 , 且 不 发 生 使 用 器 噪 美 六 的 一 些 并 发 症 ,如 减少 肠系膜 及 肾脏 血 流 , 对 肾脏 的 副作用 
更 小 。 首 次 剂量 为 I0mg/kg, 口服 ,用 药 后 24 小 时 .48 小 时 后 再 重复 1 次 ,每 次 剂量 为 5mg/kg。 
但 对 胎 龄 <27 周 的 早产 儿 用 药 应 慎重 。 
(4) 手术 治疗 :对 应 用 上 述 药物 治疗 无 效 ,有 明显 的 血 流动 力学 变化 , 目 严重 影响 心肺 功能 
者 ,可 考虑 手术 结扎 


【预防 ) 
呈 预 防 早产 :加 强 高 危 妊 娠 和 分 娩 的 监护 及 治疗 ;对 和 欲 行 前 宫 产 或 提前 分 娩 者 ,应 准确 测量 
双 硕 径 和 羊水 中 LS 值 ,以 判定 胎儿 大 小 和 胎 肺 成 熟 度 。@@ 促 进 胎 肺 成 熟 : 对 孕 24~34 周 需 提前 


分 娩 或 有 早产 迹象 的 胎儿 ,出 生前 24 小 时 至 出 后 7 天 前 给 孕 母 肌 内 注射 地 塞 米 松 或 倍 他 米松 ， 
可 明显 降低 RDS 的 发 病 率 和 病死 率 。@@ PS: 对 胎 龄 <30-32 周 的 胎儿 ,力争 生 后 30 分 钟 内 常规 
应 用 ,车 条 件 不 允许 也 应 争取 24 小 时 内 应 用 。 
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第 九 节 ”新生 儿 黄姜 


新 生 儿 黄 辣 (neonatal jaundice) 为 新 生 儿 期 最 常见 的 表现 之 一 。 正 常 成 人 血清 晶 红 素 低 于 
17pmoL(1mg/d1), 当 超 过 34pmol/L (2mg/dl) 即 可 出 现 黄 盖 。 新 生 儿 ,由 于 毛细 血管 丰富 , 当 血 清 
胆 红 素 超过 85pmol/L (5mg/d), 则 出 现 肉眼 可 见 的 黄 净 。 胆 红 素 增 高 是 新 生 儿 黄姜 最 常 
见 的 表现 形式 , 重 者 可 引起 胆 红 素 脑病 ( 详 见 本 章 第 十 节 ), 造 成 神经 系统 的 永久 性 损害 ,甚至 发 
生死 亡 。 

[ 新 生 儿 胆 红 素 代谢 特点 ] 

新 生 儿 期 胆 红 索 的 代谢 不 同 于 成 人 ,主要 如 下 : 

1. 胆 红 素 生成 过 多 ”新生 儿 每 日 生成 的 胆 红 素 明 显 高 于 成 人 (新 生 儿 8.8mg/kg ,成 人 
3.8mg/kg), 其 原因 是 :四 红细胞 数量 过 多 :胎儿 血 毛 分 压低 ,红细胞 数量 代 偿 性 增加 ,出 生 后 血 氧 
分 压 升 高 ,过 多 的 红细胞 破坏 ;四 红细胞 寿命 相对 短 : 一 般 早 产儿 低 于 70 天 , 足 月 儿 约 80 天 ,成 
人 为 120 天 ; 且 血 红 蛋 向 的 分 解 速度 是 成 人 的 2 倍 ; 国 旁 路 和 其 他 组 织 来 源 的 胆 红 素 增加 :有 报 
道 此 部 分 胆 红 素 占 血 胆 红 素 ,里 产儿 为 30% , 足 月 儿 为 20%~25% ,成 人 为 15%。 
2. 血浆 白 蛋 白 联 结 胆 红 素 的 能 力 不 足 ” 胆 红 素 进入 血液 循环 后 ,与 血浆 中 白 蛋 白 联结 后 ， 
- 脏 进 行 代谢 。 与 白 蛋 白 联结 的 胆 红 素 不 能 透 过 细胞 膜 或 血 脑 屏障 ,但 游离 的 非 结 合 
红 素 呈 脂 溶性 ,能 够 通过 血 脑 屏障 ,进入 中 枢 神 经 系统 ,引起 胆 红 素 脑 病 。 刚 娩出 的 新 生 儿 和 常 
有 不 同 程度 的 酸 中 毒 , 可 减少 胆 红 素 与 白 蛋 白 联结 ;早产 儿 胎 龄 越 小 , 白 蛋 和 白 含 量 越 低 ,其 联结 
胆 红 素 的 量 也 越 少 。 

3. 肝 细 胞 处 理 胆 红 素 的 能 力 差 胆 红 素 进 入 肝脏 后 被 肝 细 胞 的 受 体 蛋 白 (Y 蛋白 和 Z SR 
白 ,一 种 细胞 内 的 转运 蛋白 ) 结合 后 转运 至 光 面 内 质 网 ,通过 尿 苷 二 磷酸 葡萄 糖 醛 酸 基 转移 酶 
(UDPGT) 的 催化 ,每 分 子 胆 红 素 结合 两 分 子 的 葡萄 糖 醛 酸 ,形成 水 溶性 的 结合 胆 红 素 (conjugated 
pilirubin), 后 者 经 胆汁 排泄 至 肠 道 。 新 生 儿 出 生 时 肝 细 胞 内 YY 蛋 白 含量 极 微 ( 仅 为 成 人 的 
5%~20%, 生 后 5-10 天 达 正 常 ),UDPGT 含 基 也 低 ( 仅 为 成 人 的 196-290) 且 活 性 差 ( 仅 为 正常 的 
0%~30%), 因 此 ,新生 儿 不 仅 摄 取 胆 红 素 的 能 力 不 足 ,同时 结合 胆 红 素 的 能 力 低 下 ,生成 结合 胆 
红 素 的 量 较 少 。 此 外 ,新 生 儿 肝 细 胞 排泄 朋 红 素 的 能 力 不 足 ,早产 儿 更 为 明显 ,可 出 现 暂时 性 肝 
内 胆汁 淤积 。 
4. 肠 肝 循环 (enterohepatic circulation) 特点 在 较 大 儿童 或 成 人 ,上 肠 道 胆 红 素 通过 细菌 作用 
被 还 原 为 业 胆 素 原 (stercobilinogen) JA BE 3€ fii HEH, 部 分 排 和 人 肠 道 的 结合 胆 红 素 可 被 肠 道 的 B- 
葡萄 糖 醛 酸 醛 酶 水 解 , 或 在 碱 性 环境 中 直接 与 葡萄 糖 醋 酸 分 离 成 为 非 结合 胆 红 素 ,后 者 可 通过 
肠 壁 经 门静脉 重 吸 收 到 肝脏 再 行 处 理 , 即 胆 红 素 的 “ 肠 肝 循环 "。 新 生 儿 肠 蠕 动 性 差 和 肠 道 菌 群 
尚未 完全 建立 ,而 肠 腔 内 B- 葡萄 糖 醛 酸 栈 酶 活性 相对 较 高 ,可 将 结合 胆 红 素 转变 成 非 结合 胆 红 
素 ,增加 了 肠 肝 循环 ,导致 血 非 结合 胆 红 素 水 平 增高 。 此 外 , 胎 凑 含 胆 红 素 较 多 ,如 排泄 延迟 ,可 
使 胆 红 素 重 吸收 增加 。 
JUR . 缺 氧 ,脱水 酸 中 毒 \ 头 颅 血肿 或 鼎 内 出 血 时 ,更 易 出 现 黄 焰 或 使 原 有 黄姜 加 重 。 

【 新生 儿 黄 总 分 类 ] 

通常 分 为 生理 性 黄 盖 和 病理 性 黄 辣 , 约 有 85% 的 足 月 儿 及 绝 大 多 数 早 产儿 在 新 生 儿 期 均 会 
出 现 暂 时 性 总 胆 红 素 增高 。 但 大 多 数 为 生理 性 的 ,在 所 有 足 月 儿 中 , 约 有 6.196 血清 胆 红 素 水 平 
超过 221] mol/L (12.9mg/d1), 仪 3% 血清 胆 红 tix 2561 mmol/L (15mg/dl), 

1. 生理 性 黄 冲 (physiological jaundice) 其 特点 为 :四 一 般 情况 良好 。@@ 足 月 儿 生 后 2~3 天 
HEBES 4-5 大 达 高 峰 ,5~7 天 消退 ,最 迟 不 超过 2 周 ;早产 儿 黄 癌 多 于 生 后 3~5 天 出 现 ,5~7 
大 达 高 峰 ,7~9 天 消退 ,最 长 可 延迟 到 3-4 周 。 国 每 日 血清 胆 红 素 升 高 «8Spumol/L mg/dD 或 每 
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M 


\ 时 <0.85umol/L (0. Smg/dl)。 


体温 , 低 蛋 白 血 症 、 低 血糖 等 。 


千 理 性 商定 知 终 是 排除 性 汉 人 参 断 ,判定 其 是 “生理 ”, 还 是 “病理 ”的 血清 胆 红 
受 个 体 差异 种族, 地 区 .遗传 及 喂养 方式 等 影 
<221pmol/L (12.9mg/d1), FPF JL <256hmolyL(I1Smg/dl) 是 生理 性 的 ,但 临床 发 现 ,即使 时 产儿 的 上 
清 胆 红 素 水 平 低 于 此 值 ,也 可 发 生 胆 红 素 脑病 。 因 此 ,采用 日 龄 或 小 时 龄 胆 红 素 值 进行 评估 
前 已 被 多 数学 者 所 接受 (图 7-11), 同 时 也 根据 不 同 胎 龄 和 生 后 小 时 龄 ,以 及 是 否 存 在 
来 评估 和 判断 。 影 响 新 生 儿 黄姜 的 高 危 因素 包括 溶血 .窒息 


:最 高 界 值 ,由 
响 ,迄今 尚 不 存在 统一 标准 。 通 常 认 为 , 足 月 儿 


BRE TEPEE PREEMJE 


25 
20 
z 
Pus 
*X 号 
& B 
mj za 
x$ 10 
5 
* 
5 
Ie Tm 低 危 新 生 儿 (二 38 周 , 健康 儿 ) 
- 一 中 度 危险 新 生 儿 (>38 周 + 有 危险 因素 或 35~37%" 周 健康 儿 ) 
o CEARR Ge MARRE) ， ， ， ， do 
出 生 24 小 时 ”48 小 时 ”72 小 时 96 小 时 5 日 6 日 7 日 
新 生 儿 日 龄 


图 7-11 胎 龄 >35 Jura 


资料 来 


TSTPAEREIS (pathologic jaundice) 其 特 点 为 ;四 生 后 24 小 时 内 出 现 黄 冶 ;加 血清 总 用 


Pima 日 龄 及 相应 危险 


HEMER; (5) ios 
POR. 


(1) fIRzE 
合 胆 红 烷 水 平 增高 。 


多 :由 于 红 细 


1) 红细胞 增多 证 : 即 静 脉 血红 乡 
TEF- 胎 或 胎 - 胎 间 输血 cte zs 


2) 体内 出 Se CURT 
溶血 ,使 胆 成 过 多 。 
3) 同族 免疫 性 溶血 :见于 母 婴 
4) 感染 : 缚 


pst 


N 


EIERE IARA ip E DH 
5) 肠 肝 循环 增加 ;先天 性 肠 道 
2E HETWEREYS bi VT ROC Jp 


E 儿 不 同 胎 龄 和 生 后 小 时 龄 的 光疗 标准 


源 :Pediatrics ,2004,114 :297-316. 


红 


I 


因素 下 的 光疗 干预 标准 (图 7-11), 或 每 日 上 升 超过 85g mol/L 
(5mg/d]), 或 每 小 时 >0. 831 mol/L (0.5mg/d1); OHJE 长 , 足 月 儿 >2 周 ,早产 儿 »4 JR]; DC 


新 生 儿 病理 性 黄 冶 的 病因 较 多 , 常 为 多 种 病因 同时 存在 。 
- 包 破坏 增多 及 肠 肝 循环 增加 ,使 胆 红 素 生 成 过 多 ,引起 非 结 


型 iet 


i 病毒 螺旋体 ,衣原体 . 支 


MIEZ IL, 


6) EFIUIRJE CD] LIRE A RH X 


IE >6 x 10"/L, rit £C 2E 1 >220g/L ,血细胞 比 容 6596, A 
EX EX EKRE CIS d e 8 USURIS BE IS r^p JU. 
中 皮下 血肿 、 颅 内 出 血 、 肺 出 血 和 其 他 部 位 出 血 , 引 起 血管 外 


日 红 素 >34umol/L (2mg/dl); F 备 其 中 任何 一 项 者 即 可 诊断 为 病理 性 


i 


M 


W ABO 或 Rh 血型 不 合 等 ,我 国 ABO 溶血 病 多 见 . 
妇 原 体 和 原虫 等 引起 的 重症 感染 名 可 斤 溶 血 ,以 金黄 


闭锁 .先天 性 幽门 肥厚 ` 巨 结肠 .饥饿 和 曝 养 延迟 等 均 可 使 胎 


的 黄 疙 ( breastfeeding-associated jaundice): Fa RJ Ln 养 的 新 
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生 儿 在 生 后 1 周 内 ,由 于 热 直 和 液体 报 和 不足 ,排便 延迟 等 ,使 血清 ,几乎 2/3 FUR 
养 的 新 生 儿 可 出 现 这 种 吉 Da 黄 盖 通过 增 加 母乳 咽 养 量 和 频率 而 得 1 缓解 
般 不 发 生 胆 脑病 C í (breast milk jaundice): Aij SLE FERI JNA EJUS 3 Le 
AKIA el, de» Mit -来 血 症 ,但 其 诊断 需 排 除 其 他 病理 其 康 因 
可 能 与 母乳 中 的 B- quiso Wine 着 加 肝肠 循环 有 关 。 一役 不 需 任 何 治疗 , 停 喂 母 
FL 24-48 小 时 . 黄 丫 可 明显 减轻 ,但 对 于 有 “ 平 较 高 者 应 密切 观察 。 

7) 红细胞 酶 缺陷 : 窒 萄 粮 -6- Ape Ti AURE CG-6- PD PSTRIRÉE VAEA C BERE Is 1] vi] 585 09] 
细胞 的 正常 代谢 ,使 红细胞 膜 僵硬 .变形 能 EJ. HEPA FRIDAA - n E 
8) 红细胞 形态 异常: 遗传 性 球形 红细胞 增多 症 EKER TIET E 

均 由 于 红细胞 膜 结构 异常 使 红细胞 在 脾脏 破坏 增加 
£ ERE 地 引 海 贫血 .血红 蛋 向 F-Poole 和 血红 蛋白 Hasharon 等 ,由 于 血红 蛋白 肽 


SE: 


Nw 


细胞 增多 证 E DL Aer ET PULS ARE ^ 
> an 


缺乏 和 低 锌 血 症 等 ,使 细胞 Sn 导致 溶血 。 
谢 障 碍 :由 于 肝 细 胞 摄取 和 结合 胆 红 素 的 能 力 低下 ,使 血清 非 结合 胆 红 素 


D ALE . 缺 氧 . 酸 中 毒 及 感染 : 室 息 . 缺 气 及 感染 可 抑制 肝脏 UDPGT 的 活性 。 
2) Crigler-Najjar 综合 征 : 即 先天 性 UDPGT 缺乏 .了 本 型 和 Gilbert £x 
属 常 染 色 体 隐 性 遗传 , 酶 完全 缺乏 ,了 酶 诱导 剂 ,如 茶 巴 比 受 无 效 。 生 后 数 年 内 震 长 | HIF., 
LA BEAR if NER £T. 28 AN H B AA BEE ; JL AR SE TE NE HT CER RT DL fl UDPGT 酶 活性 达到 要 求 。 
GT 型 :多 属 常 染色 体 显 性 遗传 . 酶 活性 低下 .发病 : S5 型 高 ; 酶 诱导 剂 , 如 葵 巴 比 妥 治疗 有 
Jk. Gilbert 综合 征 :为 常 染色 体 显 性 踪 传 或 隐 性 运 于 基因 突变 ,使 肝 酶 活性 降低 ,一 般 
为 良性 ,慢性 或 复发 性 的 发 病 过 程 ,不 伴 有 肝 损 害 和 溶血 , 茶 巴 比 妥 治 疗 有 效 - 
3) Gilbert 综合 征 : 是 一 种 慢性 的 、 良 性 高 非 结 合 胆 红 症 , 属 常 染色 体 显 性 遗传 。 是 由 于 
细胞 摄取 胆 红 素 功能 障碍 和 肝脏 UDPGT . 其 UDPGT 活性 降低 的 机 制 是 在 
因 启 动 子 区 域 TA 重复 增加 ,或 在 亚洲 人 群 常 基因 外 星子 GTIR 基因 突变 ， 导致 酶 的 活力 降低 : 
Gilbert 综合 征 症状 轻 ,通常 于 青 钢 ; 在 新 生 儿 期 常 由 于 肝 细 胞 结合 胆 红 素 功能 障碍 
而 表现 为 高 胆 红 和 G-6-PD 同时 存在 时 ,高 胆 红 素 血 症 常 更 为 明显 : 
4) Lucey-Driscoll 综合 征 : 即 家 族 性 暂时 性 新 生 儿 黄 癌 、 某 些 所 生 的 所 有 新 生 儿 在 生 后 
48 小 时 内 表现 为 严重 的 高 非 结合 朋 红 素 血 症 , 其 原因 为 妊娠 后 期 孕妇 血清 中 存在 一 种 性 质 尚 未 
明确 的 简 萄 糖 醛 酸 转 移 酶 抑制 物 , 使 新 生 儿 肝脏 UDPGT 酶 活性 被 抑制 。 本 病 有 家 族 史 ,新生 儿 
早期 黄 闯 重 ,2~3 周 自然 消退 。 
5) 药物 : 某 些 药物 ,如 磺胺 .水 杨 酸 盐 .维生素 K 
Y AZ 蛋白 的 结合 位 点 , 哮 哗 类 利尿 剂 能 使 胆 红 
6) 其 他 :甲状 于 功能 减退 时 ， 肝脏 UDPGT 活性 
rre 能 低下 和 先 3 FAT IHRE F 
结肠 均 可 使 非 结 合 胆 红 BHO, 更 黄 阁 进一步 加 重 .: 
(3) Wiz az (A EIER RSS: -细胞 和 (或 ?胆道 对 胆汁 分 泌 和 (或 ) 排泄 障碍 所 致 .引起 高 
胞 功能 受 损 , 也 可 伴 有 非 结 合 胆 红 索 增高 
有 病毒 引起 的 富 内 感染 所 敏 、 常 见 有 乙 型 肝炎 病毒 .巨细 胞 病毒 .风疹 病 
ij Poo 8g . 肠 道 病 毒 及 EB 病毒 等 
) 先 大 性 代谢 缺陷 病 :ai- PERE REIZ E . 半 乳 精 血 症 . 果 糙 不 耐 受 症 eU IURE REUS 
JURIE (glycogen storage disease GSD) IV 型 及 脂 质 星 程 诗 ( 尼 总 - 皮 克 病 .区 谢 病 ) 等 可 有 肝 细 胞 损害 
3) Dubin-Johuson 综合 征 : 即 先天 性 非 溶 血性 结合 胆 红 素 增 高 症 , 较 少见 ”是 由 肝 细 胞 分 沁 


DIU. 


HT 


PIETE, up 3 lRZT 35 SE f 
] 血 胆 红 素 水 平 。 

改 周至 数 月 ,使 黄 冶 加 避 
i 丫 消退 延迟 ; 肠 狭 鹤 


RACE, 


迁延 


或 闭锁 、 
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4) 胆管 阻 


红 素 排泄 障碍 ,是 新 生 儿 期 胆汁 淤积 忆 
胆管 中 ,使 结合 胆 红 素 排泄 障碍 ,常见 于 长 期 应 


胆管 造成 阻塞 。 
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和 排泄 结合 胆 红 素 障碍 所 致 ,可 出 现 非 结合 和 结合 胆 红 素 增高 ,临床 经 过 呈 良 性 。 
于 先天 性 胆道 闭锁 或 先天 性 胆 总 管 囊肿 ,使 肝 内 或 肝 外 胆管 阻塞 ,使 结合 胆 
黄 冶 的 常见 原因 。 胆 汁 黏 稠 综合 征 是 由 于 胆汁 淤积 
用 静脉 营养 的 早产 儿 ; 肝 和 胆道 的 肿瘤 也 可 压迫 


在 小 


新 生 儿 溶血 病 (hemolytic disease of newborn, HDN) 是 指 由 于 母 婴 血型 不 合 而 引起 的 胎儿 或 


新 生 儿 同族 免疫 性 溶 ] 
型 不 合 最 常见 ,其 
【 病因 和 发 病 机 制 ) 
为 母 婴 
包 血 型 抗原 , 当 胎 儿 红 旨 
这 些 抗原 后 ， 
面 的 相应 抗原 结合 EUA 
1. ABO 溶血 ”主要 发 生 
则 不 发 生 ABO 溶血 病 。 


刺激 母体 产生 相应 抗体 。 当 


u 


(isoimmune hemolytic disease), E Zz XX 83 A 35 26 个 血型 系统 中 ,以 
次 为 Rh 血型 不 合 ,MN (少见 血型 ) 血型 不 合 较 军 见 。 


型 不 合 引起 的 抗原 抗体 反应 ,由 于 母亲 体内 不 存在 胎儿 的 某 些 由 父亲 遗传 的 红 细 
包 通 过 胎盘 进入 母体 或 母体 通过 其 他 途径 (如 输血 .接种 疫苗 等 ) 接触 
比 抗体 (IgG) 进入 胎儿 血液 循环 后 , 即 与 胎儿 红细胞 表 


), 继 之 在 单 核 - 吞噬 细胞 系统 内 被 破坏 ,引起 溶血 。 


在 母亲 0 型 而 胎儿 A 型 或 B 型 ,如 


(1) 4096-5096 的 ABO iif 


病 发 生 在 第 一 胎 ,其 原 


EE 


母亲 为 AB 型 或 婴儿 为 0 型 ， 


亲 在 第 一 胎 妊 娠 前 ,已 受到 自 


然 界 A 或 B 血型 物质 ( 某 些 植物 .寄生 虫 .伤寒 疫苗 . 破 伤风 及 


存在 抗 A 或 抗 B 抗体 (IgG)。 


在 于 许多 其 他 组 织 中 ,只 
溶性 的 A 或 B 物质 吸收 。 


2. Rh 溶血 Rh 血型 系统 有 6 种 抗原 , 即 D.EC 
性 强 弱 依次 为 D>E>C>c>e, 故 Rh I 
病 罕 见 。 传 统 上 红 细 


弱 , 故 Rhe 


(2) ERR ABO 血型 不 合 中 , 仅 
较 少 , 仅 为 成 人 的 14, 不 足以 与 相应 的 抗体 结合 而 发 生 严 重 深 
少量 通过 胎盘 的 抗体 与 胎 


/5 RÆ ABO 溶 ] 


恬 类 毒素 等 ) 的 刺激 ,母体 内 已 


病 , 甚 原因 为 :中 胎儿 红细胞 的 抗原 数量 


;@ 除 红细胞 外 ,A 或 B 抗原 存 


.c.d.eld 


L 红 细胞 结合 ， 


其 余 的 被 组 织 或 血浆 中 可 


抗原 未 测 出 ,只 是 推测 ), 其 抗原 


病 中 以 RhD 溶 


病 最 常见 ,其 次 为 RhE, HF e 抗原 性 最 
CRZ D 抗原 称 为 Rh 阴性 ,而 具有 D 抗原 称 为 Rh 阳性 ， 


中 国人 绝 大 多 数 为 Rh 阳性 。 但 由 于 母亲 Rh 阳性 (有 DD 抗原 ), 也 可 缺乏 Rh 系统 其 他 抗原 ,如 下 ， 
若 胎 儿 具 有 该 抗原 时 ,也 可 发 生 Rh 不 合 溶血 病 。 母 亲 暴露 于 Rh 血型 不 合 抗原 的 机 会 主要 有 : 


DHE Rh 
胎儿 Rh* 14 
(1) Rh i£ 


血 中 , 约 经 过 
IgG 抗体 ,但 胎 
0.2ml) 胎儿 
引起 胎儿 溶血 。 

(2) 既往 输 过 RR 
过 Rh 阳性 1 


K 


进入 母体 循环 ,于 几 天 内 使 可 产 4 


阳性 血 的 Rh 阴性 
,但 其 第 一 胎 也 发 生 Rh 溶血 病 ,这 可 能 是 由 于 Rh 


体 。 


L 型 不 合 的 血液 ; 避 分 娩 或 流产 接触 Rh 血型 抗原 
抱 经 胎盘 进入 母 
1 病 一 般 不 发 生 
Rh 阴性 母亲 首次 奸 娠 ,于 妊 妊 
8 
I 


在 第 一 胎 。 


灯 , 其 第 一 胎 可 发 病 。 


母 怀孕 时 已 使 孕妇 致 敏 , 故 其 第 一 胎 发 病 。 
(3) 即使 是 抗原 性 最 强 的 RhD 血型 不 合 者 ,也 仅 有 1/20 发 病 。 主 要 是 由 于 母亲 对 胎儿 红 细 
胞 Rh 抗原 的 敏感 性 不 同 。 男 外 ,母亲 为 RhD 阴性 ,如 父亲 的 RhD 血型 基因 为 杂 合 子 , 则 胎儿 为 


,此 机 会 可 高 达 5090; @ 在 孕期 


因为 Rh 抗体 只 能 由 人 类 红细胞 Rh 抗原 刺激 产生 。 
期 或 胎盘 剥离 (包括 流产 及 刮宫 ) 时 ,Rh 阳性 的 胎儿 血 进入 母 
-9 周 产生 IgM 抗体 ( 初 发 免疫 反应 ), 此 抗体 不 能 通过 胎盘 ,以 后 虽 可 产生 少量 
L 已 经 娩出 。 如 母亲 再 次 好 娠 (与 第 一 胎 Rh 血型 相同 ), 怀孕 期 可 有 少量 ( 低 至 
Eit IgG 抗体 (次 发 免疫 反应 ), 该 抗体 通过 胎盘 


极 少数 Rh 阴性 母亲 虽 未 接触 
阴性 孕妇 的 母亲 为 Rh 阳性 ,其 
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RhD 阳性 的 可 能 性 为 50% .如 为 纯 合 子 则 为 10096, 其 他 Rh 血型 也 一 样 。 当 存在 ABO 血型 不 符 
合 时 ,Rh 血型 不 合 的 溶血 常 不 易 发 生 ; 其 机 制 可 能 为 ABO 血型 不 符 所 产生 的 抗体 已 破坏 了 进入 
母体 的 胎儿 红细胞 .使 Rh 抗原 不 能 被 母体 免疫 系统 发 现 。 
【病理 生理 ) 

ABO 海 血 除 引 起 黄 辣 外 .其 他 改变 不 明显 。Rh 溶血 造成 胎儿 重度 贫血 ,甚至 心力 衰 竟 。 重 
度 贫血 . 低 蛋 白 血 症 和 心力 训 竟 可 导 残 全 身 水 肿 ( 胎 儿 水 肿 )。 贫 血 时 , 拨 外 造血 增强 ,可 出 现 肝 
脾 肿 大 : 胎儿 血 中 的 胆 红 素 经 胎 蔓 亲 肝 脏 进行 代谢 , 故 娩出 时 黄姜 往往 不 明显 。 出 生 后 ， 
由 于 新 生 儿 处 理 胆 红 索 的 能 力 较 即 出 现 黄 辣 。 血 清 非 结合 胆 红 素 过 高 ,可 透 过 血 脑 屏 
障 ,引发 胆 红 来 脑病 (bilirubin encephalopathy )- 


r Vous 


fir 


与 溶 浴血 各 ! 庶 基本 一 致 、 多数 \BO 溶血 病 患 儿 主要 表现 为 黄 盖 、 贫 血 ,Rh 溶血 病症 
d 至 死胎 
. ER p^ Rh 溶血 病 患 儿 生 后 24 小 时 内 出 现 黄 盖 并 迅速 加 
ie LEDES 2-3 天 出 现 : 血清 胆 红 素 以 非 结 合 型 为 主 ,但 如 溶血 严 
胆 红 素 也 可 升 高 。 
2. 贫血 程度 不 一 ， 重 症 Rh 溶血 , 生 后 即 可 有 严重 贫血 或 伴 有 心力 衰竭 部 分 患 儿 由 于 
免疫 抗体 持续 存在 ,也 可 于 生 后 3-6 周 发 生 晚 期 贫血 ,其 至 持续 数 月 。 
3. 肝 脾 肿 大 ”Rb 溶血 病 患 儿 多 有 不 同 程度 的 肝 脾 增 大 ,ABO 溶血 病 患 儿 则 不 明显 。 
【 并 发 症 】 
胆 红 素 脑 病 (biljirubin encephalopathy) 为 新 生 儿 溶血 病 最 严重 的 并 发 症 ,多 发 生 于 出 生 
后 1 周 内 ,最 早生 后 1~2 天 出 现 神经 系统 表现 。 当 非 结合 胆 红 素 水 平 过 高 , 透 过 血 脑 屏 障 , 可 
造成 中 枢 神 经 系统 功能 障碍 ,如 不 经 治疗 干预 ,可 造成 永久 性 损害 。 MARTERA 经 
35 海马 .下 丘脑 神经 核 和 小 脑 神经 元 坏死 ;尸体 解剖 可 见 相 应 的 神经 核 黄 染 ， 
(kernicterus )- 
目前 将 胆 红 素 脑病 分 为 急性 胆 红 素 脑病 (acute bilirubin encephalopathy) 和 慢性 胆 红 素 脑病 
(chronic bilirubin encephalopathy)。 急 性 胆 红 素 脑 病 是 指 生 后 1 周 出 现 的 胆 红 素 毒 性 的 急性 期 表 
现 , 持 续 时 间 不 超过 新 生 儿 期 ;慢性 胆 红 素 脑病 ,又 称 为 核 黄 盖 ,是 指 胆 红 素 毒性 所 致 的 慢性 、 永 
久 性 临床 后 遗 症 。 
一 般 于 重度 黄 盖 高 峰 后 12~48 小 时 出 现 症状 ,通常 将 胆 红 素 脑 病 分 为 4 期 :警告 期 痉挛 期 、 
恢复 期 和 后 遗 症 期 , 现 多 将 前 3 期 称 为 “急性 胆 红 素 脑病 ”, 第 4 期 称 为 “慢性 胆 红 素 脑 病 ”( 或 
Brito). 
第 1 WCE): ERA EH Js DECR RIRI .拥抱 反射 减弱 . 肌 张 力 减 低 等 , 偶 有 尖 叫 
和 哎 吐 。 持 2-24 小 时 。 


i 多 数 ABO 溶血 病 
,造成 胆汁 淤积 ,结合 


Bh 


m 


第 2 期 (痉挛 期 ); 出 现 抽 搞 、 角 马 反 张 和 发 热 ( 多 与 抽 搞 同时 bacc 轻 者 仅 有 双眼 凝视 , 重 
者 出 现 肌 张 力 增高 .呼吸 暂停 ,双手 紧 担 、 双 辟 伸 直 内 旋 ,可 出 现 角 弓 比 期 约 持 续 12-48 
人 小 本 


第 3 期 (恢复 期 ): 吃 奶 及 反应 好 转 , 抽 接 次 数 减少 , 角 马 反 张 逐 渐 消 失 , 肌 张力 逐渐 恢复 .此 
期 约 持续 2 Jä 

第 4 期 {后遗症 期 ): 出 现 典 型 的 核 黄 盖 后 踪 症 表现 。 可 有 :中 手足 徐 动 :经 常 出 现 不 自主 .万 
目的 和 不 协调 的 动作 , 早 则 生 后 18 个 月 出 现 ,也 可 晚 至 8-0 岁 出 现 。 国 眼球 运动 障碍 : 限 球 向 
转动 障碍 ,形成 落日 腿 。 国 听觉 障碍 :是 胆 红 素 神经 毒性 的 最 盟 型 表现 ,二 大 , 对 高 
Aj A RS T3 AS R : ER E eR S C WO, dor] J 外 有 | 脑 性 瘫痪 ,智能 落后 lis .抬头 无 力 和 
Tice Jr EAE: 


ege 
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此 外 ,与 足 月 儿 相 比 ,早产 儿 更 易 发 生 胆 红 素 脑病 ,尸检 结果 证 实 即 使 低 水 平 的 胆 红 素 
有 核 黄 盖 的 病理 改变 。 患 儿 很 少 有 核 黄 盖 的 典型 表现 ,在 新 生 儿 期 也 缺乏 急性 期 的 特异 表现 ， 
听觉 障碍 常 是 其 主要 表现 。 
【 辅助 检查 】 
1. 母子 血型 检查 KEA ABO 和 Rh 血型 ,证实 有 血型 不 合 存在 。 
2. 检查 有 无 溶血 ”溶血 时 红细胞 和 血红 和 蛋白 减少 ,早期 新 生 儿 血红 蛋 身 <145g/L 可 诊断 为 
贫血 ;网 织 红 细胞 增高 (>6%); 血 涂 片 有 核 红细胞 增多 (>101100 个 白细胞 ;血清 总 胆 纤 类 和 裴 结 
合 胆 红 素 明显 增加 。 
3. 致 敏 红 细胞 和 血型 抗体 测定 
(1) 改良 直接 抗 人 球 蛋 白 试验 : 即 改良 Coombs 试验 ,为 确诊 试验 .是 用 “最 适 兢 释 度 ”的 抗 
人 球 鼻 白 血 清 与 充分 洗 洪 后 的 受 检 红 细胞 基 水 基 液 混合 ,如 有 红细胞 凝聚 为 阳性 ,表明 红细胞 
CLERC. Rh 溶血 病 其 阳性 率 高 ,而 ABO 深 血 病 仅 少数 阳性 
(2) 抗体 释放 试验 (antihody release test): 通 过 加 热 使 患 儿 血 中 殖 敏 红细胞 的 血型 抗体 释放 
-释放 液 中 ,将 与 患 儿 相 同 血 型 的 成 人 红细胞 (ABO 系统 ) 或 0 型 标准 红 双 MKR 系统 ) 加 入 释 
放 液 中 致 敏 ,再 加 入 抗 人 球 蛋 白 血 清 , 如 有 红细胞 凝聚 为 阳性 。 是 检 沉 红细胞 的 敏感 试验 ， 
也 为 确诊 试验 。Rh 和 ABO 溶血 病 一 般 均 为 阳性 。 
(3) 游离 抗体 试验 儿 人 血清 中 加 入 与 其 相同 血型 的 成 人 红细胞 (ABO 
系统 ) 或 0 型 标准 红细胞 (Rh 系统 ) 致 敏 ,再 加 入 抗 人 球 和 蛋白 血 清 ,如 有 红细胞 凝聚 为 阳性 ， 表 
ABO 或 Rh 血型 抗体 ,并 可 能 与 红细胞 结合 引起 溶血 。 此 项 试验 有 助 于 估 
后 的 效果 ,但 不 是 确诊 试验 。 


TN 


"s 


free antibody test): f iB 


) 全 加 AP 是 指 起 源 于 耳蜗 听 神 经 和 脑 干 听觉 
期 预测 核 FUE FEIRET Baa 经 


结构 的 生物 电 反 点 ,对 量 
生 听 力 天 失 非 常 有 次。 新 生 儿 期 固定 出 现 的 是 I LE Vii HLT 
,所 以 常 以 此 3 个 波 的 波峰 潜伏 期 及 峰 问 潜伏 期 gs 
表 神 经 系 TAS Mm 对 中 枢 神 经 系统 的 毒性 作用 可 以 通过 观察 BAEP f E. 
pce FERIA TTE LES V 的 峰 间 潜 伏 期 的 延长 来 判断 。 

) 头 部 MRI 扫描: 对 胆 红 素 有 i DHT TE EEM UNE ERIS AE He TI 加 权 高 
— Ier 2e o AV RERE (AI 7-12 ,图 7-13), EGG TES Iz BR, eos 3 t JL Lc M f 


E 7-12 胆 红 素 脑病 患 儿 头 部 MRI 扫描 E 7-13 胆 红 素 脑病 患 儿 头 部 MRI 扫描 
RLM EE ERARE TI. eft AM EIER T2 A Uri tone 


nm 
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后 无 关 。 因 数 周 或 数 月 后 上 上 述 人 加 权 的 高 信号 逐渐 消失 ,恢复 正常 或 稍 低 信号 . 若 相应 部 位 至 
HETIM ES fi IPEPE IRET IRINAS MRI 改变 . 则 提示 预后 不 良 

【诊断 】 

1. 产 前 诊断 LEGGE ASISTE SENAG 流产、 新生 ] 
ABO, Rh 血型 测定 ,不合 普 进 行 昔 妇 血 党 中 抗体 Tm dedi A 或 抗 B>1 : 64, 
是 示 有 可 能 发 生 ABO PUES Rh 阴性 昔 妇 在 妊娠 16 周 时 应 检测 血 中 Rh 血型 抗体 作为 基础 值 、 
以 后 每 2~4 周 监 测 1 次 ,抗体 效 价 上 升 ,提示 可 能 发 生 Rh 溶血 病 。 

2. 生 后 诊断 新生 儿 巡 出 后 黄 阁 出 现 早 , 且 进 行 性 加 重 , 有 母 婴 血 型 不 合 , 改 良 Coombs 试 
验 和 抗体 释放 试验 由 有 一 项 阴性 考 印 可 位 诊 

【 鉴别 诊断 】 

本 病 震 与 以 下 疾病 鉴别 : 

1. ERES MEEKI . 低 熏 自 血 症 和 蛋白 尿 , 但 无 病理 性 黄 丫 和 肝 蝗 种 大 

2. 新 生 儿 贫血 双胞胎 的 胎 - 腑 间 输 血 ,或 脸 - 母 间 输 血 可 引起 新 生 儿 贫血 ,但 无 重度 黄 
Je .血型 不 合 及 洲 血 项 试验 如 人 

3. 生理 性 黄 瘟 ABO 溶血 首 可 仪表 现 为 黄 疯 . 易 与 生理 性 黄 冶 混 活 . 血 型 不 合 及 溶血 二 项 
试验 可 资 鉴别 

【治疗 】 

1. 产 前 治疗 

(OD 提前 分 娩 : 既 往 有 得 备 、 死 胎 icr Lo UR Rh 阴性 孕 
升 至 1:32 或 1:64 以 下 .用 分 光 光 度 计 测定 羊水 胆 红 索 夫 
2 ^] Uf. 
) af 3e rd or i Rh 抗体 效 价 明显 增高 (>1 : 64). 但 又 不 宜 提前 分 娩 的 孕妇 ,可 对 其 进 


E 


孕妇 及 其 丈夫 均 应 进行 


W, A e Rh 抗体 效 价 逐渐 
高 , 且 胎 肺 已 成 熟 ( 羊 水 L/822) 时 ， 


血浆 加 E 认 换 出 抗体 ,减少 胎儿 游 血 , 但 该 方法 临床 已 极 少 应 用 。 
(3) 窗 内 输血 : A LAKRA JL Hb<80g/ AL, ifi Mesi p RRA, np ERAK 26 LS XE 
集 的 浓缩 红细胞 在 B 赵 引 导 下 经 脐 血管: 入 .以 纠正 贫血 。 


(4) 其 他 :名 妇 于 预产期 前 1~2 ARAE F 
儿 黄 首 。 对 胎儿 受累 较 重 者 ,也 有 报道 通过 母亲 或 
| 胞 破坏 
2. 新 生 儿 治疗 
(1) 光照 疗法 ( phototherapy): 简称 


,可 诱导 胎儿 UDPGT 活性 增加 ,以 减轻 新 生 
疹 儿 注射 TVIG .抑制 血型 抗体 所 致 的 胎儿 红 


iu 


疗 , 是 降低 血清 非 结 合 胆 红 素 的 简单 而 有 效 的 方法 


1) 指 征 : 各 种 原因 导 敏 的 足 月 小 蛋清 总 ÉME RIKE >205pmol/L (12mg/d1), 均 可 给 予 光疗 ; 
由 于 早产 儿 的 血 脑 屏 障 尚 来 发 育成 迪 索 易 引起 神经 系统 损害 ,治疗 应 更 积极 ;对 于 商 危 新 
生 儿 ,如 窒息 LEE SET Lf RE . 感 ? ,可 放宽 指 征 ; 极 低 和 超 低 出 生体 重 儿 可 预防 性 光疗 


根据 患 儿 胎 龄 Lk tof edge fps as 疗 干 预 列 线 图 (网 7-5) 进行 光疗 
2) 点 再: 在 光 作 用 下 , A 变 成 水 溶性 异 构 体 ,包括 4Z 15E 异 构 体 和 结 爸 异 构 
体 , 即 光 红 索 ,上述 异 属 体 不 经 肝脏 处 理 ,直接 经 胆 汗 和 屎 液 排 出 波长 425~475nm 的 蓝光 和 波 
的 绿 光 效果 最 佳 ,日 光 灯 或 太阳 AARETE 光疗 主要 作用 于 皮肤 浅 层 组 织 ， 
e n Bn eB Of s AED ifi sy Hes t n & i 
) Wf: EE GqOOYIOOTTIBDET BS Y SP DG 160W 、 双 面 光 320W WTE. 
"Ee. V nfatiyes E. PAJA AS ra RAE S 4390] A 40cm 和 20cm 光照 强 度 直 接 影响 光疗 将 
PUES VA yc Wt epe de gni PIA 011) 4r n Bep ,标准 光疗 为 8~ lOu W/Ce menm), doy 2304W/ 
Cem "nm CRE, EJL SURJA GIR BE (84 V PL 46 05 RE BR EB JET ABHI fti a b. 
JERR CIF vp efc n Hr EE s po] B Da] too ipso Rh TEIL e T EE] ABO 浴 t 
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MAX ,多 需 48-72 小 时 ,一 般 高 胆 红 素 血 症 ,24~48 小 时 即 可 获得 满意 疗效 ,但 连续 光照 时 间 不 宜 
超过 4 天 。 
4) 副作用 :可 出 现 发 热 ,腹泻 和 皮疹 ,但 多 不 严重 ,可 继续 光疗 ;蓝光 可 分 解体 内 核 黄 素 , 光 
疗 超过 24 小 时 可 引起 核 黄 素 减 少 ,并 进而 降低 红细胞 谷 腾 甘 肽 还 原 酶 活性 而 加 重 溶血 , 故 光疗 
时 应 补充 核 黄 素 (光疗 时 每 日 3 次 ,每 次 5mg; 光 疗 后 每 日 1 次 , 连 服 3 日 ); 血 清 结合 胆 红 素 增高 
的 患 儿 ,光疗 可 使 皮肤 呈 青 铜 色 , 即 青铜 症 , 停 止 光 疗 后 ,青铜 症 可 自行 消退 。 因 此 ,对 伴 有 结合 
日 红 素 增高 的 高 胆 红 素 血 症 患 儿 , 虽 并 非 光 疗 的 禁忌 证 ,但 由 于 胆汁 淤积 ,会 影响 光疗 效果 。 
(2) 药物 治疗 :中 肝 酶 诱导 剂 :通过 诱导 UDPGT 酶 活性 ,增加 肝脏 处 理 胆 红 素 的 能 力 。 党 
FUSE EE HEZ, AEH Smg (kgd), 4) 2-3 次 口服 , 连 服 4-5 日 。@@ 补 充 白 蛋白 : 答 血 浆 , 每 次 
10-20ml/kg 或 白 蛋 白 1g/kg, 以 增加 其 与 非 结 合 胆 红 素 的 联结 ,预防 胆 红 素 脑 病 的 发 生 。@@ 静 肪 
用 免疫 球 蛋白 (IVIG): 可 阻 断 单 核 - 吞噬 细胞 系统 Fe 受 体 ,抑制 乔 叭 细胞 破坏 已 被 抗体 致 敏 的 
红细胞 ,多 采用 一 次 大 剂量 疗法 1g/kg, 于 6~8 小 时 内 静脉 滴 入 ,早期 应 用 临床 效果 较 好 . DEC 
有 报道 口服 肠 道 益生 菌 ,改变 肠 道内 环境 ,减少 肝肠 循环 ,对 减轻 黄 交 有 一 定 的 辅助 治疗 作用 ; 
纠正 代谢 性 酸 中 毒 有 利于 非 结 合 胆 红 素 与 白 蛋 白 的 联结 ;肾上腺 皮质 激素 对 抑制 抗原 抗体 反应 
有 一 定 作用 ,但 鉴于 其 副作用 ,目前 已 不 主张 使 用 。 
(3) 换血 疗法 (exchange transfusion) 
D 作用 : 换 出 部 分 血 中 游离 抗体 和 致 敏 红 细胞 ,减轻 溶血 ; 换 出 血 中 大 量 胆 红 素 ,防止 发 生 
胆 红 素 脑病 ;纠正 贫血 ,改善 携 氧 ,防止 心力 衰竭。 
2) 指 征 : 大 部 分 Rh 溶血 病 和 个 别 严重 的 ABO 溶血 病 需 换 血 治 疗 。 符 合 下 列 条 件 之 一 者 
即 应 换血 :QD 产 前 已 明确 诊断 ,出 生 时 脐 血 总 胆 红 素 >68umol/L (4mg/dl), 血红 蛋白 低 于 120g/L. 
伴 水 肿 、 和 T 脾 肿 大 和 心力 衰竭 者 ;名 生 后 12 小 时 内 昌 红 素 每 小 时 上 升 >12pmol/L (0.7mg/dl) 者 ; 
光疗 失败 , 指 高 胆 红 素 血 症 经 光疗 4-6 小 时 后 清 总 胆 红 素 仍 上 升 8.61 mol/CL-*h) [ 0.5mg/ 
(dl-h) ;已 有 胆 红 素 脑病 早期 表现 者 。 
3) 方法 :中 血 源 :Rh 溶血 病 应 选用 Rh 系统 与 母亲 同型 、ABO 系统 与 患 儿 同型 的 血液 ,紧急 
或 找 不 到 血 源 时 也 可 选用 0 型 血 ; 母 0 型 . 子 A 或 B 型 的 ABO 溶血 病 , 最 好 用 AB 型 血 桨 和 0 
型 红细胞 的 混合 血 ;有 明显 贫血 和 心力 衰竭 者 ,可 浆 减 半 的 浓缩 血 。 名 换血 量 :一般 为 患 儿 
血 量 的 2 售 约 150~180ml/kg), 大 约 可 换 出 85% 的 致 敏 红 细胞 和 60% 的 胆 红 素 及 抗体 。@ 轩 途径: 
近年 来 ,经 外 周 的 动 .静脉 同步 换血 , 因 简 单 . 易 操作 ,已 广泛 应 用 于 临床 ,也 可 选用 脐 动 .静脉 进 
行 同步 换血 。 
(4) 其 他 治疗 :防止 低 血 糖 , 低 血 钙 低 体 温 , 纠 正 缺 氧 、 贫 血水 肿 .电解 质 宁 乱 和 心力 衰竭 等 。 
【预防 ) 
Rh 阴性 妇女 在 流产 或 分 娩 Rh 阳性 胎儿 后 ,应 尽早 注射 相应 的 抗 Rh 免疫 球 蛋 白 , 以 中 和 进 
AERIS Rh 抗原。 临床 上 目前 常用 的 预防 方法 是 对 RhD 阴性 妇女 在 流产 或 分 娩 RhD 阳性 胎 
儿 后 ,72 小 时 内 肌 内 注射 抗 D 球 蛋白 300kg, 已 起 到 了 较 满意 的 预防 效果 。 
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尽管 更 新 ,更 有 效 的 消毒 剂 和 抗生素 相继 问世 ,但 时 《和 病死 率 仍 居 高 不 

下 ,是 引起 我 国 新 生 儿 死亡 和 黎 残 的 重要 因素 。 细 茵 和 病毒 是 最 常见 的 病原 体 ,其 次 为 真菌 . 永 
虫 RIEKE. TORCH 感染 是 马 形 忠 (toxoplasma) .其他 (other) .风疹 病毒 (rubella virus, RV) H 
细胞 病毒 (ecytomegalovinus,CMV) 和 单纯 疱疹 病毒 (herpes simplex virus, HSV) 英文 字 头 的 简称 ， 


是 引起 宫 内 感染 的 常见 病床 体 ， 近 年 来 ,梅毒 .细小 病毒 Biol parvovirus Big), E HIJI AIN ai fel 


UPEETA R 
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脲 支原体 (ureaplasma ure alvticum) 人 类 免疫 缺陷 病毒 等 感染 逐渐 增多 ,也 成 为 宫 内 感染 的 常见 
病原 体 。 


Pe el 发 生 在 出 生前 .出 生 时 或 出 生 后 。 中 出 


或 染 :可 发 生 于 妊娠 期 各 阶段 : 
宫 内 感染 主要 是 病毒 
npe SCIT. x Bai 6 生 后 肝 脾 肿 
[小 板 减 少 ipe : 员 A 此 外 ,母亲 
: 殖 系 统 病 原 体 上 上行 性 感染 3 Ni Suet 二 qu ; 有 创 性 
DETAN BEAS PAIK o nT A JLA a :胎儿 通过 产道 
人 污染 的 分 泌 物 或 血液 中 的 病床 体 ; 胎 膜 早 sedium ie sadi erat BJIR JL Ud 
息 复苏 等 均 可 导 敏 胎儿 感光 or ^ Ue ez ERIS IU : 体 可 通过 皮 
创面 .呼吸 道 .消化 道 及 带菌 的 家 庭 成 员 或 医护 人 员 接 触 — 
触 是 新 生 儿 生 后 病毒 感染 最 重 归 的 途径 . 另外 ,消毒 不 严 的 各 种 导管 和 仪器 也 可 造成 医 源 性 


-、 新 生 儿 败血症 
1 JLVCILAE (neonatal septicemia) 4 S oe 儿 血 液 循环 ,并 在 其 中 生长 .繁殖 、 
素面 造成 的 全 身 性 炎症 反应 。 美 国 统计 资 生 率 占 活 产 婴 的 0.1%~0.5%, 病 
死 率 为 5%~10%, 且 胎 龄 越 小 ,出 生体 重 越 革 高 。 常 见 的 病原 体 为 细菌 .也 
或 原虫 等 。 本 部 分 主要 疗 述 细菌 性 败血症 (neonatal bacterial sepsis): 
和 发 病 机 制 】 
BRA DAI 
"m S 
i EE NICU f$ £ 
及 静脉 留置 针 .气管 mem den 
negative staphylococci, CONS) 成 为 3 
菌 属 在 发 达 城市 呈 s 上 升 趋势 ， 
GBS) 和 李斯 特 菌 虽然 为 欧美 等 j 
2. 非特 异性 免疫 功能 DEJÉ i 
合 , 离 血管 近 , 细 菌 易 进 入 血液 ;呼吸 道 纤毛 运动 差 ,胃液 酸 度 低 、 骨 
性 高 ,同时 分 小型 lgA 缺乏 , 易 发 和 呼吸道 和 消化 道 感 染 , 有 禾 
功能 不 全 , 易 患 细菌 性 脑膜 炎 。 吕 淋巴 结 发 育 不 侈 ,缺乏 天 鸣 引 
于 局 部 淋巴 结 - 0) 经 盟 及 替代 补体 途径 的 部 分 成 分 (C3 CS RE 
的 调理 作用 差 。 中 中 性 粒 细胞 产生 及 储备 均 少 , 趋 化 性 及 籍 附 性 £f 
LEGE HEAR, EFNA JAE, EUSLE, G»Speam m nop 4m. - 4 
SF) FUS E 8 L-8) 等 细胞 因子 的 能 力 低下 
3. 特异 性 免疫 功能 “(新 生 儿 体内 IgG 主要 来 自 母体 , 且 与 豚 
越 低 ,因此 时 产儿 更 易 感 染 ; D leM 和 gA 分 子 量 较 大 ,不 能 通过 io L 体 内 含量 很 
此 对 革 苦 阴性 杆菌 易 感 ;如 由 于 未 曾 接触 特异 性 抗原 ,了 细胞 为 初始 TT 细胞 ,产生 细胞 因子 的 能 
HIR F, ARRET AARM B 细胞 .下 叭 细胞 .自然 杀伤 细胞 和 其 他 弓 
【 临床 表现 】 
V. 根据 发 病 时 间 分 时 发 型 和 晚 发 型 
O) NUR SAEI 7 大 内 起 病 ;本 感染 发 生 在 出 生前 或 出 生 时 ,与 半生 因素 有 关 , 常 由 母亲 
还 直 传播 外 起 ,病原 菌 以 大 肠 埃 希 茵 等 革 兰 阴性 杆菌 为 主 ;加 常 华 有 肺炎 ,并 星 暴 发 性 起 病 .多 
TOES VET aus 506-2096. 尽管 对 于 有 星 产 史 人 母亲 在 分 娩 过 程 中 采取 了 预防 性 应 用 抗 和 td 


真菌 .病毒 


我 国 新 生 儿 败血症 的 病原 菌 与 发 达 国 家 有 很 大 的 
:为 大 搬入 :阴性 杆菌。 . 近年 来 随 着 转生 医 
B ffi per LH 和 期 的 住院 时 间 
zw v .已 经 使 北国 H (coagulase- 
。 KE TEME. UE 
SRH (group B streptococcus, 
在 我 国 及 发 展 中 国家 少见 . 
易 损 伤 ; 脐 残 端 未 完全 闭 
TENUES 
Wb 
AA 


Vif t 


刘 激 因子 


EE 


, 胎 龄 越 小 ,IgG A it 


包 参 与 免疫 反应 ， 


pas 
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素 的 措施 ,新 生 儿 死亡 率 明 显 下 降 , 但 早 发 型 败血症 仍然 是 导致 新 生 儿 发 病 和 死亡 的 主要 原因 


(2) OHE 7 天 后 起 病 ;@@ 感 染发 生 在 出 生 时 或 出 生 后 ,由 水 平 传播 引起 ,如 环境 
医 源 性 感染 等 ,病原菌 以 葡萄 球菌 BILE EORR ERE 29 E; OWA IE e .肺炎 或 脑膜 炎 等 局 灶 性 
ERU TO IK. 
a e Spi AUG Jo EHE EHEJ MERERAINA itle , zd 
mele k DIR . 少 动 ,体重 不 增 或 增长 缓慢 等 症状 - 出 现 以 下 表现 时 应 高 度 怀疑 收 血 症 : 
DHJE le Pietas 一 表现 ,表现 为 生理 性 黄 盖 迅速 加 重 , 或 退 而 复 现 ,严重 时 可 发 展 为 
胆 红 素 脑病 ;@@ 肝 脾 肿 大 :出现 较 晚 ,一 般 为 轻 至 中 度 肿 大 ;@ 员 血 倾向 :皮肤 颖 膜 瘀 点 PEE 
眼 处 渗 血 不 止 , 消 化 道 出 血 、. 肺 出 血 .严重 时 发 生 DIC 等 ;国体 克 mE EIR ek SK o6 EE 
纹 , 血 压 下 降 , 尿 少 或 无 尿 , 硬 肿 症 出 现 常 提示 预后 不 良 ;名 其 他 :呕吐 DER ep PE I REIRE Lf 
吸 客人 迫 或 暂停 .青紫 ;@ 可 合并 肺炎 .脑膜 炎 .坏死 性 小 肠 结肠 炎 AERE MS Je TIVE SÉ de 4 
【 辅助 检查 】 
1. 细菌 学 检查 
) 血 培养 应 在 使 用 抗 
rt 有 较 长 时 间 用 青 每 
(2) MRR . 尿 培养 :脑脊液 除 
液 ,以 免 污染 , 尿 培养 阳性 有 助 于 诊断 . 
(3) 其 他 : ee MP (应 在 生 后 Y 小 时 内 入 啊 拭 子 .皮肤 托 子 LIB S ns 
肺泡 灌 洗 液 (气管 插 管 患 儿 ) ^64 f 又 证 实 有 细菌 定植 ,但 不 能 确 Wi 
(4) 病原 菌 "T DNA 检测 :采用 对 流 免疫 电泳 (CIE). 酶 联 免疫 吸附 试验 (ELISA). 乳 胶 
颗粒 凝集 (LA) 等 方法 ,用 已 知 抗体 测 血 . 脑 消 液 和 尿 中 未 知 致 病菌 抗原 ;采用 16SrRNA 基因 的 
PCR 分 型 DNA 探 针 等 分 子 生物 学 技术 协助 诊断 . 
2. 非特 异性 检查 
(1) 周 于 血 象 :白细胞 (WBC) 总 数 <5x10%YL, 或 增多 (<3 天 者 WBC>25 x 10/123 天 者 
WBC220x 107L) 由 于 新 生 儿 出 生 后 早期 白细胞 总 数 正常 范围 波动 很 大 ,应 根据 采血 的 日 龄 进 
行 具 体 分 析 . 
(2) 细胞 分 类 ; 杆 状 核 细 胞 / 中 性 粒 细胞 数 Cimmature/total neutrophils, /T) 220.16. 
(3) 血小板 计数 100 x 10/1. 
(4) C- EAR A (C-reactive protein, CRP): Ji 


DAP Ae BE. EM UE PERR Ye ey p] T JE 
和 尖顶 素 者 应 进行 于 型 细菌 培养 .以 提高 阳性 率 
养 外 ,还 应 涂 片 找 细菌 ; 尿 培养 最 好 从 耻骨 上 膀胱 穿刺 取 尿 


明和 蛋白 中 较为 普遍 开展 及 比较 灵敏 的 参数 . 
He 6-8 小 时 后 即 上 上 升 ,8~60 AG e dr iiie od] HORE s = Spam CAR ift 27 


» 
3) 为 异常 


(5) 血清 降 钻 素 原 (PCT): 细菌 感染 后 PCT 出 现 较 CRP 早 ,有效 抗生素 治疗 后 PCT 水 平 迅 
速 降低 ,内 此 其 有 更 高 的 特异 性 和 敏感 性 ， 一 般 PCTS2 0j g/L 为 临界 值 
(6) PAEDR 6 L-6): 1L-6 敏感 性 为 90% ,阴性 预测 值 >95% 炎症 发 生 后 反应 较 CRP hie. 


(i 24 小 时 内 恢复 至 正常 ， 有 条 件 的 单位 可 测定 
【诊断 】 
1. 确诊 败血症 ”具有 临床 表现 并 符合 下 列 任意 一 条 ， 
COD. Mii A ox JG PRAISE T A OR DH] 
(2) 如 果 血 培养 培养 出 机 会 敏 病菌 , 则 必须 于 另 次 ( 份 ) 血 , 或 无 菌 体 腔 内 ,或 导管 头 增 养 出 
问 种 细菌 
2. 临床 诊断 败血症 ”具有 临床 表现 用 具备 以 下 任 辣 一 条 : 


H 
(D [ETSI ER m2 条 
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m3 


2) ifi Eg Asp ot ai cot eX DNA 检测 阳 | 

【治疗 】 

1. 抗生素 治疗 用 药 原则 D 1825 o6 E MS E EMK 

果 即 应 使 用 抗生素 .多 放 及 .联合 给 药 5 a 学 特点 和 

REND S uias "S BEFEL T 办 性 菌 的 两 种 抗生素 联合 使 用 ;病原 菌 明确 后 可 根据 药物 

: ij 但 临床 有 效 者 可 和 暂 不 换 药 -号 疗程 足 : 血 

经 elita 上 求治 疗 后 病情 好 转 时 应 AJT 5-7 天 ; 血 培养 阳性 ,疗程 至 少 千 10~14 R; 

wir 3l LE d Tag RU E FE: 1 周 以 内 的 新 生 儿 ,尤其 是 早产 儿 , 肝 

成 熟 ,给 药 次 数 宜 相应 减少 ( 表 7-6)。 气 基 糖 芽 类 抗生素 因 可 能 产生 年 毒性 ,上 且 前 我 国 
L 其 使 用 


(ü xg 


x 7-6 新 生 儿 抗菌 药物 选择 和 使 用 方法 


nmam 每 次 剂量 2mm ESSAN 
(mg/kg) <7 天 TR 
ETT uu Jj ~10 万 1 j 3 MA HURI "m 萄 球菌 、 FEE 
PEUT US 50 2 3 
Aim p pr 25-50 2 3-44 
TEQUE 100 2 3-4 
哌 拉 西 休 50 2 3 
头孢 拉 定 50~100 2 3 EIE. 
dunk 50 2 3 A: PATESR TE 
3 dto ms 50 3 RA aT 
3k füull js 50-100 l 1 
Kiu gë 50 2 3 革 兰 阴性 杆菌 A 
10-15 2 3 | .衣原体 ,支原体 ,螺旋体 . 立 克 次 体 
10-15 2 3 "i 、 链 球菌 
i 20 2 2 《 革 兰 阴性 E n BPE T CRUS R PRI Z GE 
i ER 
Hiit 7.5 2 2 


2. 处 理 严重 并 发 症 DAA EK, ERR 10m/ke, RARA eko); 多 巴 胶 或 多 巴 
酚 丁 胺 ( 见 本 章 第 四 节 ); 名 清除 感染 t 灶 ;纠正 玫 缔 中 泛 和 低 氧 血 症 ;@@ 减 经 脑 水 肿 
3. 支持 疗法 ”注意 保温 ,供给 足够 热量 和 液体 ,维持 血糖 和 血 电 解 质 在 正常 水 平 
4. 免疫 疗法 号 静 脉 注射 免疫 球 便 自 (IVIG): 每 日 200~600mg/kg, 每 日 1 次 ,连用 3~5 H. 
fpei lgG 水 半 ” 忆 重症 患 儿 可 行 交换 输血 ,换血 量 100~150mVkg。 辆 中 性 粒 细 胞 明显 减少 弟 
可 输 eie 胞 ,每 次 1x 10°/kg 粒 细胞 加 血小板 减低 者 给 注 血 小 板 0.1~0.2U/kg 
5. 清除 局 部 感染 灶 。 


aM Len EMI de 
AR UEM 2e Cinfeetious pneumonia) 是 新 生 儿 的 常见 疾病 ,也 是 新 生 儿 感染 的 最 常见 形式 和 
METRO EERS eei b. Hp CUP UN 2e VE RA 800-2006. 可 发 生 在 宫 内 ,分娩 过 程 
quil. HH AMET ,病毒 Le rb, Ae Un s s fta e 
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【病因 】 


1. 宫 内 感染 性 肺炎 (又 称 先天 性 肺炎 ) 
纯净 疹 病 毒 等 。 党 由 母亲 好 垦 期 间 原 发 感光 或 diea 
胎儿 。 孕 母 细菌 (大 肠 埃 希 菌 . 克 雷 伯 菌 ). 原 虫 ( 
2 分娩 过 程 中 感染 性 肺炎 羊膜 早 破 .产程 延长 .分娩 时 消毒 不 严 、 
生殖 器 感染 ,胎儿 分 娩 时 吸入 污染 的 羊水 或 母亲 宫颈 分 沁 物 , 均 可 致 胎 j 
大 肠 埃 希 菌 .肺炎 球菌 , 克 雷 伯 菌 等 ,也 


3. 出 生 后 感染 性 肺炎 ORKAR: 
2 n ME biu, abe 吸 痰 名 
严 , 或 通过 医务 人 员 手 传播 等 引 ; 
病原 体 以 金黄 色 葡 萄 球 
CONS , 枸 梅 酸 杆菌 等 感染 


诛 体 等 亦 应 引起 重视 。 
[ 临床 表现 】 


原 体 为 病毒 .如 风疹 
LEA og 


LÍTRA D p 


TRE 


菌 、 ARA Wen. 近 


马 形 虫 ) 或 支原体 等 


能 是 病毒 支原体。 早产 rn 


Wrds MLB ACER ha ET EUR LA "E Hifi 46 - 
me dnd 1 艾 、 铜 绿 假 单 | eh 


毒 则 以 呼 吸 道 合 y 胞 病 
E 信用 易 发 生 念珠 菌 肺炎 


富 内 感染 性 肺炎 
后 可 出 现 气 促 , 叫 吟 .发绀 、 
MURDE. pegas Hm 
缺乏 肺 部 体征 而 表现 为 黄 冯 、 


临床 表现 差异 很 大 - 
FIK B 难 ， ILS 


状 ,而 在 2~3 天 ,甚至 1 周 左右 逐 ; 
围 血 象 白细胞 大 多 正常 ,也 五 
染 有 诊断 意义 。 病 毒性 肺炎 胸部 X $n 
细菌 性 肺炎 则 为 支气管 肺炎 表 
2 分群 过 程 中 感染 性 肺炎 发 病 时 站 
菌 性 感染 在 生 后 3~5 小 时 
伏 期 则 长 达 3-12 周 。 生 后 立即 进行 骨 
人、 


PES 


AEE . 腺 


在 生 后 24 小 
,反应 差 - 
衰竭 DIC UEA 
PA s 累 - 
,并 进行 性 


不 同 病 原 体 而 异 ,- 
发 病 , 工 型 疱疹 病毒 感染 多 在 生 后 5-10 天 出 现 } 
液 涂 片 找 白 细胞 和 病 


行 涂 片 .培养 和 对 流 免疫 电 多 于 病原 学 诊断 。 
3. 出 生 后 感染 性 肺炎 表现 为 发 热 或 体温 不 升 ,反应 差 


te 
表现 为 "íi B, 

病史 。 金 黄色 葡萄 球菌 肺炎 
抗体 检测 ,血清 特异 性 抗体 格 
所 不 同 。 细 菌 性 肺炎 常 表现 为 两 
肺 大 疱 时 可 见 相应 的 X 线 改 变 ; pa Dp 


道 合 胞 病毒 肺炎 五 


sexia 


dk 


. 呼吸道 管 理 ”劣化 吸入 ,体位 引流 , 定 
2. 供 氧 有 低 氧 血 症 或 高 碳酸 血 症 时 可 忆 
CPAP 给 氧 ,或 机 械 通 < Bk 


3. 抗 病原 体 治 
纯 瘤 疹 病 毒性 肺炎 可 上 月 


4. 支持 疗法 e e D 
VA fe Hac 73 REN I aC 
BEC, mov 


液 速 率 应 慢 ， 


E ANE 


rs a j 常 不 明显 , 病 
Ange. WIRKE 
o RIBUS TI ATE 2M A T 
SUP 弄 致 市 炎 胸 部 X 线 改 变 有 


ea " m 原 学 诊断 。 AS Fd D 


EME Gg 


:肺炎 可 用 
i) 质 及 酸 大 E (ig 2 
区 中 的 能 量 和 营养 供给 


HE ,及 时 吸 净 上 


Tre npo: ai 
EEA H 
ZEAL, FET HARU Hi 60~100ml/kg, 输 
EAE M 


< 也 可 经 胎盘 


Dr idis 
[NC EAT 


SPRE .巨细 胞 病毒 . 单 
gy 


HE 


胎儿 。 


孕 母 有 绒毛 膜 炎 MIR 
L 感 染 - 常见 病原 体 为 
.产道 检查 过 多 更 易 诱 


寺内 发 病 ,出 生 时 常 有 室 息 鼎 
市 部 听诊 呼吸 音 可 为 粗 

Es ilf pae Ue d 
或 染 者 出 生 时 可 无 明显 


UE muU) 慢性 证 
bes 血 IgM>200~300mg/L 或 特异 性 IgM 增高 对 产 前 感 
KE 1 天 常 无 改变 ,24 小 时 后 显示 为 间 质 性 肺炎 改变 ， 


等 全 身 症状 - 
Spar SUMAS P yeso EUR 


ie Ur 


六 ; 金 


E PATI DANI SE E 、 肺 气 肿 为 主 


T ZA M. KERIK c 


病 。 " 


- 般 在 出 生 数 日 至 数 周 后 发 病 。 细 


证 状 , 而 衣原体 感染 漆 


原 体 ,或 取 血 标本 .气管 分 泌 物 等 进 


呼吸 系统 表现 为 气 促 、 


DESIT ES 


n 
者 养 ,病毒 分 离 和 奖 光 


j 球 菌 合并 腑 胸 .气胸 或 


1 昌 分 泌 物 ,保持 呼吸 道 通 畅 
所 病情 和 血气 分 析 结 果 选 用 外 导管 E a AE 


KI MWlhli de P vez Lag d s 
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itl JL JX 

新 生 儿 破 伤风 (neonatal tetanus) 是 指 破 伤风 梭 状 杆菌 侵入 脐 部 ,并 产生 痉挛 毒素 而 引起 以 
牙关 紧 闭 和 全 身 肌 肉 强直 性 冶 挛 为 特征 的 急性 感染 性 疾病 。 随 着 我 国 城乡 新 法 接生 技术 的 应 
用 和 推广 ,本 病 发 病 深 已 明显 降低 
【 病因 和 发 病 机 制 ) 
破 伤风 梭 状 杆菌 为 草 半 阳性 大 氧 获 ,其 菠 胞 抵抗 力 极 强 .普通 消毒 剂 无 效 。 破 伤风 杆菌 广 
泛 存 在 于 土壤 .尘埃 和 凑 便 中 . 当 用 该 菌 污染 的 id PEET SR ELEN 破 伤风 杆 菌 即 进入 脐 部 ,并 
目 包 扎 引 起 的 缺 氧 环境 更 有 利于 破 伤风 杆菌 f 沿 神经 干 .淋巴 液 等 传 
ETERNA. 己 中 概 神 经 组 织 中 神经 节 竹 日 结合 .使 后 者 不 能 释放 多 制 性 神经 介质 (二 . 
站 丁 酸 ), 引 起 爹 身 肌肉 强烈 持续 收缩 。 此 每 未 也 可 兴奋 交感 神经 ,引起 心动 过 速 、 血 压 升 高 


【 临床 表现 】 
潜伏 期 3~14 天 ,多 为 4~7 天 ,此 期 越 短 ,病情 越 重 , 死 亡 率 也 越 高 。 早 期 症状 为 与 辣 . 口 张 
不 大 .上 吃 奶 困难 。 如 用 压 舌 板 压 天 时 ,用 力 越 大 ,张口 越 困 难 , 称 * 压 舌 板 试验 ”阳性 ,有 助 于 早期 
诊断 。 随 后 发 展 为 牙关 紧 闭 . 面 肌 上 紧张. 口角 上 牵 . 呈 "苦笑 "面容 , 伴 有 阵 发 性 双 拳 紧 握 .上 肢 过 
度 届 曲 ,下 上 肢 伸 直 , 旦 角 马 有 反 张 状 。 呼 吸 肌 和 喉 肌 痉挛 可 引起 青紫 .窒息 。 疼 挛 发 作 时 是 
清楚 为 本 病 的 特点 ,任何 轻微 刺激 即 可 诱发 痉挛 改作。 经 合理 治疗 1-4 周 后 痉挛 逐渐 减轻 
作 间 隔 时 间 延 长 ,能 喧 乳 .完全 恢复 约 寡 2-3 个 月 。 病程 中 常 并 发 肺炎 和 败血症 。 
【治疗 】 
1. 护理 将 患 儿 置 于 安静 、 避 光 的 环境 , 尽 芋 减少 刺激 以 减少 痉挛 改作。 痉挛 期 应 暂 禁 食 ， 
禁 食 期 间 可 通过 静脉 供给 营养 ,症状 减轻 后 试用 骨 答 喂养 。 脐 部 用 3% 过 氧化 氨 清 洗 , 涂 抹 而 酒 
酒精 。 
2. 抗 考 素 只 能 中 和 游离 破 伤 风 毒 素 . 对 已 与 神经 节 疹 脂 结合 的 毒素 无 效 ,因此 越 早 用 越 好 
破 伤风 抗 毒素 (TAT)1 万 ~2 万 U 肌 内 注射 或 静脉 滴 注 ,3000U 脐 周 注射 ,用 前 须 做 皮肤 过 敏 试验 ; 
或 破 伤 风 免 疫 球 重 白 (TIG)500U 肌 内 注射 ,TIG 血 浓度 高 ,半衰期 长 达 30 X. ELI HE SEGUE 
应 ,但 该 药 不 易 获 得 ， 
3. 止 痉 药 ”控制 痉挛 是 治疗 成 功 的 关键 。 
) 地 西洋 :首选 ,每 次 0.3~0.5mg/kg, 绥 慢 静 脉 注射 ,5 分钟 内 即 可 达 有 效 浓度 ,但 半衰期 短 ， 
cie 每 4~8 小 时 1 次 。 
(2) 莱 巴 比 受 :首次 负荷 量 为 15~20mg/kg, 绥 慢 静 脉 注射 ;维持 量 为 每 日 5mg/kg, 每 4~8 小 时 
1 次 ,静脉 注射 。 可 与 地 西洋 交替 使 用 。 
(3) 1096 水 合 氧 醛 : 每 次 0.5ml/kg, 胃 管 注入 或 灌肠 , 常 改作 时 临时 用 药 - 
4. 抗生素 d FH 10 万 ~20 万 Ukg, 每 日 2 UC EXP bl PIR 15mg/kg, LA 7.5mg/kg. 
每 12 小 时 1 次 ,静脉 滴 注 ,7~10 天 ,可 杀 灭 破 伤风 杆菌 。 
【预防 】 
严格 执行 新 法 接生 完全 可 预防 本 病 。 一 旦 接生 时 未 严格 消毒 , 须 在 24 小 时 内 将 患 儿 脐带 
远 端 兹 去 一 段 ,并 重新 结扎 .消毒 脐带 ,同时 肌 内 注射 TAT 1500~3000U, 或 注射 TIG 75-250U 


tt 


x 


思 、 新 生 儿 巨细 胞 站 圾 感染 
巨细 胞 病毒 感染 Ceytomegalovirus infection) 由 人 类 巨细 胞 病毒 (human eytomegalovirus, 
HCMV) 引起。CMV 是 人 类 先天 性 病毒 感染 中 最 常见 的 病原 体 ,属于 疱疹 病毒 ,为 双 链 DNA 病 
豆 , 因 病毒 在 受 染 细胞 内 复制 时 产生 典型 的 巨细 胞 包涵 体 市 得 名 、CMY 根据 抗原 差异 有 不 同 毒 
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株 , 但 各 株 间 DNA. 至 少 有 80%~90% 的 同 源 性 。CMY 普遍 存在 于 自然 界 ,一 日 侵入 人 体 ,将 长 
期 或 终身 存在 于 机 体内 , 当 机 体 免疫 力 正常 时 旦 潜伏 感染 状态 。 感 染 的 发 生 与 地 区 .环境 .居住 
条 件 经 济 状况 ,性别 ,年龄 等 有 关 - 据 统计 ,发 达 国 家 先天 性 CMV 感染 占 活 产 婴 儿 的 0.59%~2%， 
是 导致 先天 性 耳 枚 和 神经 发 育 障 碍 的 最 常见 的 感染 性 疾病 。 我 国 是 CMV 感染 的 高 发 地 区 , 孕 
妇 CMV-IgG 抗体 阳性 率 高 达 95% 左右 - 母 孕 期 初次 感染 ( 染 ) 或 母 孕 期 免疫 力 下 降 潜伏 
感染 重新 激活 ( 复 燃 ) 和 不 同 抗原 的 CMV 感染 时 (又 称 再 发 感染 ), 病 毒 通过 胎盘 感染 胎儿 称 先 
天 性 感染 。 新 生 儿 出 生 时 经 产道 吸入 含 CMV 的 分 泌 物 为 出 生 时 感染 。 出 生 后 不 久 接触 峡 亲 含 
有 CMV 的 唾液 , 尿 液 , 摄 人 带 病毒 的 母乳 .输血 引起 的 感染 称 出 生 后 感染 。 由 于 款 乳 中 CMYV 排 
毒 约 为 58%~69% ,因此 , 摄 入 带 病毒 的 母乳 是 生 后 感染 的 重要 途径 
dr 
- 先天 性 感染 ( 宫 内 感染 ) 外 母 为 原 发 感染 时 ,30%~50% 的 胎儿 被 感染 ,可 引起 流产 、 死 
胎 、 gm .早产 . 富 内 发 育 迟 缓 ,小 于 胎 龄 ,其 中 1095-1596 的 新 生 儿 出 生 时 出 现 多 器 官 .多 系统 受 
c Afi (rj o E ; 109€ 
,其 大 50%~905% 。 85%~90% 
出 生 时 无 症状 的 亚 临床 感染 者 中 ,10%~15% 以 后 出 现 后 遗 症 。 加 母 为 再 发 感染 时 , 仪 0.5%~3% 
的 胎儿 被 感染 ,其 中 85%~90% 的 新 生 儿 出 生 时 无 临床 症状 ,但 亚 临 床 感染 病例 中 ,1006-15% 有 
后 遗 症 , 且 多 限于 听力 受 损 。 如 听力 障碍 早期 进行 干预 , 则 智力 发 育 不 A. ORe UL rr i P 
ERA SCIRE ERAK TEXTE USE ORRE REZ ce UL, He IEEE uD , 
` 脑 膜 脑 炎 ,小 头 畸 形 ESA FI P zo sis D A IH Mes E e t e re n 0L Fed IER t M e. Ie 
3 he tar 17] .运动 发 育 障 碍 ,甚至 腕 a 1 
if RDE PERTZA VE EE zig Fe fi me UL E EG hs 时 无 症 Un 
tiri 60%), ZTE 1 ZERKI, W ARUHE, Jette. DH 
E 儿 出 生 后 2-3 Ji] 学 检查 阳性 - 
2. 出 生 e di 感 RORÜGROS 4- 12 J8], 2 BC HU NEM Tee -— EJL s dt de POS 
BFAS ATEI Jae MA UR i RSTEZSRE, BUT MERA JLE R A AA d 
证 .血液 系统 损害 K 20%. 输血 传播 可 引起 致命 性 后 果 . 
Er 
1 病毒 分 离 ” 此 法 最 


pu: 


损 的 症状 和 体征 ， 20%~30% 于 新 生 儿 期 死亡 ,主要 死 于 DIC, ih zE Etsi > Ru 


AU 


以 上 死 于 生 后 第 1 年 ;60%~90% 留 有 后 遗 症 ,其 中 神经 系统 后 


Hn 


Ti .特异 性 最 强 Pg R HEX EE a] np RU 


^& un np 4 p 8; 


ü 
至 数 年 ,但 排 病毒 为 问 砍 性 ,多 次 尿 培养 分 离 可 提高 阳性 ;此 外 ,脑脊液 . 唾 
分 离 


2. CMV 标志 物 检 测 TEGERE 织 或 脱落 细胞 中 可 下 ESOS EINE JA dC .上 颗粒 或 
$ CMV 标志 物 ,其 中 特异 性 高 ,敏感 的 方法 是 采用 DNA 杂交 试验 检测 患 儿 样 本 中 的 CMV: 
< 用 dpe nt 基因 片段 检 出 微量 病毒 mom 涂 片 ， 
在 光 镜 下 找 典 型 病变 细胞 或 核 内 包涵 体 ， 此 法 特 蜡 性 高 ,但 阳性 率 低 ,有 时 各 多 次 采样 才能 基 
得 阳性 结果 

3. 检测 血清 中 CMV-IgG.IgM.lgA 抗体 “IgM IgA 抗体 不 能 通过 胎盘 ,因此 , 膀 血 或 新 和 儿 
生 后 2 周 内 血清 中 检 出 IgM. IgA 抗体 是 先 大 性 感染 的 标志 。 但 其 水 平 低 , 故 阳性 康 也 低 Jue 
V Ee AERAR IgG 在 生 后 软 渐 下 降 ,6-8 a P Tet T d^ 
6 HA E iE Pr AR 

í Ap 

. EUER E (AASE, ganciclovir) Je ifie ere CMY 感 这 的 首选 药物 “报道 

men H 12mg/kg. 4) 2 KEREY KITE FE 6 M]. (E J- CMV KUEN oi Mei dti 
病 的 复杂 性 , E220 DUREE po T b, A e s Jt, E MR o bti UPE He c] ti il 
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反应 ,主要 有 有 粒 细胞 和 血小板 减少 . 肝 RERE . 冒 肠 道 及 神经 系统 并 发 症 等 . 因此 .应 严格 
掌握 更 背 洛 囊 的 应 用 指 征 : 卫 有 有 中枢 神 UAE CMV 感染 ;名 有 明显 活动 期 症状 的 
CMV 感染 ,如 肺炎 .肝炎 . 脑 炎 或 视网膜 脉络 腊 炎 等 . 无 症状 性 CMV 感染 ,或 经 症 , 尤 其 是 生 后 


感染 ,可 和 暂 不 应 用 该 药 
2. 治疗 并 发 症 ” 有 听力 障碍 者 应 早期 干预 .必要 时 可 应 用 人 工 耳 蜗 。 
先天 性 号 形 虫 感染 
弓形 里 病 (toxoplasmosis) Ath KIH 75 JE d (toxoplasma gondii) 引起 的 人 冀 共 BI 
ZEF ARA JLPT LD Sainpa Erp FRE hrai 
E. MIR IRU VIRK OE E AO LE 左右 ， : & 
人 马 形 虫 感 染 大 多 为 亚 临 床 感 染 - 经 ; 马 形 虫 感染 者 ,其 孕 母 几乎 均 为 
原 发 性 感染 ,母亲 慢性 感染 引起 的 先天 性 am 35 为 40% ,上 且 传播 
率 随 胎 龄 增 大 而 增加 ,但 胎儿 感染 严重 RS Fede 据 统计 ,我 国 各 地 孕妇 感染 率 
为 29%~10%, 北 京 地 区 马 形 虫 i J 12.6%。 马 形 虫 病 是 引起 小 儿 中 枢 神 
经 系统 先天 性 畸形 及 精神 ， 
【 临床 表现 】 
中 要 神经 系统 受 损 和 了 眼 症 状 最 脉络 膜 视网膜 炎 、 脑 积 水 、 脑 钙化 灶 是 先天 性 马 形 
虫 病 和 常见 的 下联 症 -先天 性 弓形 虫 感染 中 273 的 患 儿 出 生 时 无 明显 症 ,但 其 中 1 1/3 已 有 亚 临 
床 改变 。 未 治疗 阁 于 皇后 站 或 数 月 ， MW 斩 出 现 症状 。 症状 有 轻 .中 . 重 之 分 ,与 宫 内 
感染 时 母 孕期 有 关 。 hpAT Ug ht! 者 .可 引起 流产 .早产 或 死胎 :妊娠 中 晚期 感染 
新 生 儿 可 为 亚 临 床 感染 ,或 
主要 表现 为 :中 全 身 症状 :1 
温 不 稳 .肺炎 心肌炎、 肾炎 、 淋 
du pa Foe . 抽 摘 ffr Pos. eu. Hari 
Wb. K CT BH SETERRTEUK . Hoi Rz cts (655 
可 发 生 在 出 生 时 .或 出 生 后 逐渐 发 生 - 加 眼 部 病变 :脉络 膜 视网膜 炎 最 常见 ,一 侧 或 双 侧 上 
ES SHARE s 无 眼球 等 ,是 引起 儿童 视力 受 损 的 最 常见 病因 之 一 。 仅 有 10% iion 出 生 时 
时 ,其 中 1096 左右 的 患 儿 死亡 ,幸存 者 大 部 分 遗留 中 枢 神经 系统 后 咀 症 ,如 智力 发 育 
Heels .视力 障 得 等 ， 出 生 时 有 证 状 者 中 3066-7096 可 发 现 脑 钙 化 ,如 不 治疗 , 病 
灶 可 增 大 增多 ; 茶 经 治疗 ,其 中 7596 的 钙化 灶 可 在 1 岁 时 减 小 或 消失 。 

【诊断 】 

Jh AR EE E .临床 表现 ， 攀 论 必须 依靠 病原 学 或 血清 学 检查 ED 病原 检查 : 取 血 、 
体液 或 淋巴 结 , 这 接 涂 片 或 接种 .组织 细胞 培养 找 病 序 体 、 但 该 方法 操作 复杂 , 阳 ( t. DHL 
体检 测 :ELISA Fed ML E IgG、IgM ,该 方法 敏感 | EN. 特异 性 强 ; 聚 合 酶 链 反 应 (PCR) 检测 
血 或 胎儿 鞋 水 号 形 忠 DNA ,后 者 阳性 提示 胎儿 富 内 感染 。 
【治疗 】 
"Dif pis hg (sulfadiazine) 每 日 100mg/kg, 分 4 次 日 服 ,疗程 4~6 周 .如 乙 胺 喀 喧 (pvrimethamine) 


aen. IERRA , Hz e Set ROS RA S UR 
经 系统 :可 出 现 脑 膜 脑 炎 的 症状 和 体征 、 
异常 ,表现 为 淋巴 细胞 增多 .蛋白 质 增高 . 糖 
脑 积 水 有 时 是 先天 性 妃 形 虫 感染 的 唯一 


fj M Img/kg, hb 12 7] MM L1 224 日 后 减 半 ; 疗 程 4-6 周 ,用 3-4 疗 程 , 每 疗程 问 隔 1 0H. 2 
Tte ute te esa MAS Gp 9 但 可 引起 骨 稀 抑制 和 叶酸 缺乏 ,因此 用 药 期 间 应 定期 观察 也 
£e JEN Smeg, tE 3 OUS spiramyein): 在 胎盘 组 织 中 浓度 高 , EL SS nj Ho JL. us 
JH FUE dU UH I LAS e AEn) E doo A E ves 2~4g, JL RR EE 100 mg/kg. 4) 224 次 服 
J AEEA aE IKER E E e IE es ARAR E EOK m L0g/L 者 .可 选用 小 尼 松 0.5mg/kg. 
hl 25 "Rl Marb PLIE EE fE o m p UI (3 bn LA npn pee do Yir To 
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母亲 孕 早 ,中 期 获得 马 形 虫 感染 导致 胎儿 出 生 时 或 围 生 期 死亡 率 分 别 为 35% 或 79%。 出 
Ji 


EISE ERES ERAH JL, 33 ck 1296, et 部 病变 、 神 经 发 


育 障碍 和 听力 障碍 ,其 中 智力 发 育 障碍 发 生 率 为 87% ,惊厥 为 82% ,痉挛 和 脑 性 瘫痪 为 719%， 
耳 故 为 15%。 长 期 随访 资料 显示 , 亚 临 床 型 感染 的 新 生 儿 至 成 年 期 , 眼 部 或 神经 系统 病变 高 达 
8096-9096, FFÆ 20 周 前 感染 者 应 终止 妊娠 。 


新 生 儿 衣原体 感染 
新 生 儿 衣原体 感染 * (chlamydial infection) Æ H WIR KIRIA (chlamydia trachomatis ,CT) 引 起 。 
衣原体 是 gu 活 ,增殖 的 一 类 独立 微 生 wet, 包括 4 个 种 族 ' 其 中 与 新 生 儿 感染 有 
关 的 主要 是 CT. 2 p 是 发 达 国 家 1 
是 在 分 娩 时 通过 产道 获得 , 剖 宣 产 :出生 的 婴儿 爱 感光 的 可 能 性 很 小 , 乡 
而 致 。 

【 临床 表现 】 

新 生 儿 衣原体 感染 以 结膜 炎 ,肺炎 最 常见 ,其 他 包括 中 耳 炎 . 鼻 咽 类 及 女 婴 阴道 炎 。@D 衣 
原 体 结膜 炎 : 是 新 生 儿 期 结膜 炎 中 最 常见 的 病原 菌 ,暴露 于 病原 体 者 有 1/3 发 病 ， ose 首 为 
5~14 天 ,很 少 超过 19 R. 胎 膜 早 破 患 儿 可 更 早出 现 结膜 炎 。 分 小物 初 为 浆液 性 ,很 快 变 成 月 性 ， 
民 星 水 肿 明显 ,结膜 充血 . 略 增 厚 。 由 于 新 生 儿 缺乏 淋巴 样 组 织 , 故 无 沙眼 肆 型 的 滤 泡 增生 ,但 
可 有 假 膜 形 成 。 病 变 以 以 下 窜 隆 和 下 伶 结膜 明显 。CT 一 般 不 侵犯 角膜 ,如 不 治疗 ,充血 逐渐 减轻 ， 
分 泌 物 逐渐 减少 ,持续 数 周 而 愈 。 角 膜 也 可 见 微血管 峰 , 但 失明 罕见 。@@ 衣 原 体 肺炎 ; 系 结膜 炎 
或 定植 于 熏 啊 部 CT 下 行 感染 所 致 。 多 在 生 后 2-4 周 发 病 ,早期 表现 为 上 呼吸 道 感染 症状 ,不 发 
热 或 有 低热 。 严 重 者 可 见 御 发 断 续 性 咳嗽 . 气 促 ,或 呼吸 暂停 , 肺 部 可 闻 及 捡 发 音 。 如 不 治疗 ， 
病程 常 迁延 数 周至 数 月 。 各 部 X 线 表现 较 临 床 症 状 为 重 , 主要 表现 为 两 肺 充气 过 度 . 伴 双 侧 广 
记 间 质 和 肺泡 浸润 ,支气管 周围 炎 , 以 及 散在 分 布 的 .局 灶 性 肺 不 张 。X 线 改 变 一 般 持 续 数 周至 
数 月 消散 。 白细胞 计数 通常 正常 , 嗜 酸性 粒 细胞 可 增高 。 

【诊断 】 
根据 典型 的 结膜 炎 和 肺炎 症状 , 结 台 胸 片 ,并 行 下 列 实验 室 检测 ,可 明确 诊断 。OD 眼 下 窟 隆 、 
ABD IERI RU d 包 浆 内 包涵 体 ;@) 从 刊 片 标本 接种 组 织 细胞 培养 中 分 离 CT; 
患 儿 气管 深部 分 泌 物 ,或 鼻 咽 部 拙 吸 物 培养 可 提高 阳性 率 ;@) 直 接 荧光 抗体 (DFA) 法 M 
免疫 测定 (EIA) M CT 抗原 ,敏感 性 ,特异 性 均 高 ,可 用 于 CT 结膜 炎 快 速 诊断 。@ 免 疫 荧 光 法 
的 测 特异 性 IeM 抗体 效 价 > 1 : 16 ;特异 性 IgG 抗体 可 通过 胎盘 , 故 第 2 次 复查 抗体 滴 度 升 高 4 
倍 以 上 才 有 诊断 价值 . 
【 治疗 】 
CT 259 Z6 TUUM e és HJ pp v ET 2E H 20-50mg/kg, ^ 3-4 次 口服 ,疗程 14 Ko PJATA 
ZÆ (azithromycin) 具有 吸收 好 E AME ,不 良 反应 少 等 优点 ,剂量 为 每 日 I Omg/kg, 每 日 1 次 
服用 , 连 服 3 日。 衣原体 结膜 炎 局 部 用 0.1% 利 福 平 此 眼 药 水 或 10% 磺胺 醋 酰 钠 眼 药水 滴 眼 ,每 


日 4 次 ,也 可 用 0.5% £C REACH TE, 3E 2 周 ,但 均 不 能 肃清 GARB CT, 故 仍 可 能 发 生 CT 结膜 炎 或 
Wifi de 


Fils 


七 、 先 天 性 梅毒 
3 iiA Hs nital sypphilis) 是 指 梅毒 螺旋 体 由 母体 经 胎盘 进入 胎儿 血液 循环 所 致 的 感 
E. ERINA E 升 趋势 。 
径 胎 盘 传 播 多 发 后 在 妊娠 4 个 月 后 - 孕 早 期 由 于 绒毛 膜 寻 格 汉 斯 巨细 胞 层 阻 断 ， 
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螺旋 体 不 能 进入 胎儿 .妊娠 4 个 月 后 , 朗 格 汉 斯 巨细 胞 层 退 化 萎缩 ,螺旋体 得 以 通过 胎盘 和 脐 
静脉 进入 胎儿 循环 - 胎儿 感染 与 母亲 梅毒 的 病程 及 妊娠 期 是 否 治 疗 有 关 。 孕 母 早期 感染 且 未 
经 治疗 时 ,无 论 是 诛 发 或 继 发 感染 ,其 胎儿 几乎 均 会 受累 ,其 中 50% 的 胎儿 发 生 流产 .早产 .死胎 
或 在 新 生 儿 期 死亡 - 存活 者 在 出 生 后 不 同 的 年 龄 出 现 临床 症状 ,其 中 2 岁 以 内 发 病 者 为 早期 梅 
毒 ,主要 是 感染 和 炎症 的 直接 结果 ;2 岁 后 为 晚期 梅毒 . 主要 为 早期 感染 遗留 的 畸形 或 慢性 损害 - 

【临床 表现 】 

大 多 数 患 儿 出 生 时 无 症状 ,而 于 2-3 周 后 逐渐 出 现 症状 。 早 期 先天 性 梅毒 的 常见 症状 有 : 
全 多 为 早产 儿 、 低 出 生体 重 儿 或 小 于 胎 龄 儿 ; RA .营养 状况 均 落 后 于 同 胎 龄 儿 。@ 皮 肤 黏膜 
损害 :发 生 率 为 15%~60%, 上 盘 炎 为 星期 特征 ,于 生 后 1 周 出 现 ,可 持续 3 个 月 之 久 , 表 现 为 鼻塞 ， 
分 沁 物 早期 清 , 继 之 呈 腔 性 .血性 , 含 大 基 病 诛 体 , 极 具 传 染 性 , 当 瘟 黏膜 溃疡 累及 鼻 软 肯 时 形成 
"Exp. Meurs. Hee 2-3 周 出 现 , 初 为 粉红 、` 红 色 多 形 性 斑 丘 疹 , 以 后 变 
为 棕 褐色 ,并 有 细小 脱 悄 , 和 掌中 部 还 可 见 梅毒 性 天 疱 疮 。 其 分 布 比 形态 更 具 特 征 性 ,最 常见 于 
E18] ARERIA , He 50380 Je: ERORAR. EH: 占 8096-9090 ,但 多 数 无 临床 体征 ， 
少数 可 因 剧 痛 而 致 “ 假 韵 "。 主 要 为 长 骨 多 发 性 .对称 性 损害 ,X 线 表现 为 骨 、 软 骨 骨 膜 炎 改 变 。 
@ 全 身 淋 巴结 肿 大 :见于 5096 的 患 儿 ,无 触 痛 , 滑 车 上 淋巴 结 肿 大 有 诊断 价值 。@@ 肝 脾 肿 大 : 几 
平 所 有 患 儿 均 有 肝 肿 大 ,其 中 1/3 伴 有 梅毒 性 肝炎 ,出 现 黄 冶 . 肝 功能 受 损 , 可 持续 数 月 至 半年 之 
和 久 。@@ 血 液 系统 :表现 为 贫血 .白细胞 减少 或 增多 .血小板 减少 及 Coombs 试验 阴性 的 溶血 性 贫 
血 。 中 枢 神 经 系统 症状 在 新 生 儿 期 罕见 ,多 在 生 后 3-6 个 月 时 出 现 脑 膜 炎症 状 , 脑 兰 液 中 淋 
巴 细胞 数 增 度 增高 , 糖 正常 。@ 其 他 :肺炎 、 肾 炎 、 脉 络 膜 视网膜 炎 、 心 肌 炎 等 。 晚 
胃 先 天 性 梅毒 症状 出 现在 2 岁 后 ,主要 包括 模 状 齿 .马鞍 鼻 . 间 质 性 角膜 炎 WAER EJE 

【诊断 ] 

诊断 主要 根据 母亲 病史 .临床 表现 及 实验 室 检 查 。 确诊 可 根据 : 取 胎 盘 、 羊 水 、 皮 损 等 
易 感 部 位 标本 ,在 暗 视 时 显微镜 下 找 梅毒 螺旋 体 ,但 阳性 率 低 ;名 性 病 研 究 实 验 室 试验 (venereal 
disease research laboratories,VDRL): 简便 .快速 ,敏感 性 极 高 ,但 有 假 阳 性 ,可 作为 筛 查 试验 ;@@ 快 
速 血 浆 反 应 素 (rapid plasma regain, RPR) 试验 :广泛 用 于 梅毒 的 筛 查 .诊断 及 判 断 疗 效 ,该 法 简 
便 、 快 速 ,敏感 性 极 高 ,梅毒 感染 4 周 内 即 可 出 现 阳性 反应 ,但 也 可 出 现 假 阴 性 , 需 做 特异 性 试 
验 进 一 步 证 实 ;多 荧 光 螺 旋 体 抗体 吸附 (fluorescent treponema antibody-absorption, FTA-ABS) ix 
验 :特异 性 强 BUS E TI , W FH T 812 ; ORERE RERE E 
agglutination test, TPPA ): 特异 性 强 , 可 用 于 确诊 ,但 不 会 转 阴 ,不 能 作为 评估 疗效 的 指标 。 

【 预防 和 治疗 】 

首选 青竹 素 , 每 次 5 万 U/kg, 每 12 小 时 1 次 ,静脉 滴 注 ,7 天 后 改 为 每 8 小 时 1 次 , 共 10~14 
天 。 或 用 普 鲁 卡 因 青霉素 ,每 日 5 万 Uikg, 肌 内 注射 , 共 10~14 X. E REESE RT HEC RE. 
每 日 15mg/kg, 连 用 12-15 日 ,口服 或 注射 。 结束 后 应 在 2 个 月 4 个 月 .6 个 月 ,9 个 月 .12 
个 月 时 追 路 度 持续 下 降 或 阴性 。 及 时 .正规 治疗 孕妇 梅毒 是 减少 先 


CJ (treponema pallidum particle 


x MU VDRL 试验 ,直至 其 滴 
天 性 梅毒 发 生 率 的 最 有 效 的 措施 。 
( 常 立 文 ) 


第 十 二 节 SALES RAE 


新 生 儿 赛 冷 损伤 综合 征 (neonatal cold injury syndrome), 简 称 新 生 儿 冷 伤 , 因 多 有 皮肤 而 Hp, 
IREKIA JL dii (selerema neonatorum), 是 由 于 寒冷 和 (或 ) 多 种 疾病 所 致 ” 近 20 年 来 , 随 着 届 
信条 件 的 改善 .新 生 儿 转运 技术 的 开展 和 新 生 儿 保暖 技术 的 普及 ,该 病 的 发 病 率 已 有 显著 下 降 
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de 和 病理 生理 】 

. 寒冷 和 保温 不 足 《 新生 儿 ,尤其 是 时 产儿, 发 生 低 体温 和 皮肤 硬 肿 的 床 因 是: 中 体温 调节 
bed a 度 低 时 ,其 增加 产 热 和 减少 散热 的 调节 功能 差 fihi f Wo QUA th TEUER 
对 较 大 ,皮下 脂肪 少 , 皮 肤 薄 ,血管 丰富 eei iain SEVERI Jon, FURA OIKA, 
总 液体 含量 少 ,体内 储存 热量 5 irr EVPIFEB (d 43 Io EA ER , Des fii ag 
降低 : 起 新生 儿 由 于 缺乏 寒战 反应 ， 要 靠 标 色 脂肪 (brown fat) 代谢 六 FARE J 
有 限 ;早产 儿 由 于 其 储存 少 ( 胎 龄 越 小 ， nih >), 代 偿 产 热能 ; E VISTA Hi ALICIA 
dike PREJETE JERE LIBET rp C zh EGRE. LS FS RI CIL CUIU "P. 
人 (为 成 人 的 3 倍 ), 由 于 其 熔点 高 , 低 体 温 时 易于 凝固 ,出 BAL Rz Jc fli pr - 

2. RER i :、\ 缺 氧 \ 心 力 衰竭 和 休克 等 使 能 源 物 质 消耗 增加 A HEAR ie D 
之 缺 氧 又 使 能 浙 iin 页 的 氧化 产能 发 生 隘 碍 , 故 产 热能 力 不 足 ,即使 在 正常 散热 的 条 件 下 ,也 可 出 
IREA 皮肤 硬 肿 。 严重 的 颅 脑 疾病 也 可 抑制 尚未 成 熟 的 体温 调节 中 概 , 其 调 站 功能 进一步 

降低 ,使 散热 大 于 产 热 ,出 现 低 体温 ,其 至 皮肤 硬 肿 。 

3. 多 器 官 损 害 ” 低 体温 及 皮肤 硬 肿 可 使 局 部 血液 循 ^ üftits , 73 p de eC RECIPE E pi 
致 皮肤 毛细 血管 壁 通 透 性 增加 ,出 现 水 肿 。 如 低 体温 持续 7 TEAN CR) 合用 面积 扩大 , 缺 气 和 代 
谢 性 酸 中 毒 进一步 加 重 ,可 引起 多 器 官 功能 损害 。 

【 临床 表现 】 

主要 发 生 在 寒冷 季节 或 重症 感染 时 。 多 于 生 后 1 周 内 发 病 ,早产 儿 多 见 。 低 体温 和 皮肤 便 
inea 病 的 主要 表现 。 


] 
H 
2 


- RA ”反应 低下 , 唤 乳 差 或 拒 乳 .器 
2. 低 体温 (hypothermia) 
现 四 肢 其 或 全 身 冰冷 ， 

3. 皮肤 硬 肿 “” 即 皮肤 紧 贴 皮下 组 织 ， 
肿 考 有 指 压 凹陷 


低 体温 时 常 伴 有 心 


便 有 种 常 旺 对 称 性 ,其 


PARRET IRA iR 20% 、 双 上 肢 18% .前 胸 
6% 计算 。 严重 看 肿 可 妨碍 关节 活动 ,此 
4. 多 器 
【 辅助 检查 】 
根据 病情 需要 ,检测 血 常规 ,动脉 血气 和 血 


JI 


Tuff; ECG 及 X 线 胸 片 等 . 


声 低 弱 或 不 器 ,活动 减少 ,也 可 出 现 呼吸 暂停 等 。 


新 生 儿 低 体温 指 体 温 «35€. 
»、 率 减 慢 。 
不 能 移动 , 按 之 似 橡 皮 样 感 
发 生 顺 序 依 次 为 :下 肢 一 
及 腹部 14% ERBA BERI 14% 、 
gà AE BRI SER. 
襄 功 能 损害 ”重症 可 出 现 休 克 DIC 和 急性 肾 衰竭 等 。 肺 出 血 是 较 


电解 质 、 


轻 症 为 30-357C ;重症 <30% ,可 出 
起 ,明暗 红色 或 青紫 色 。 伴 水 
TEE rii Ig 4p. fui 

TERRE 8% 及 双 下 及 


AIXE 
常见 的 并 发 症 : 


MAE, RERAMA, DIC MEARI- 


【诊断 】 

:寒冷 季节 ,环境 温 / 度 低 和 保温 不 足 , 或 患 有 可 诱发 本 病 的 疾病 ; 有 体温 降低 、 皮 肤 合 肿 , 册 
可 诊断 。 临 床 依据 体温 及 皮肤 硬 有 种 范围 分 为 : 轻 度 :体温 =35% .皮肤 础 肿 范 Et 
«35€ Je ET 20%~50%; 重 度 :体温 <30% 皮肤 硬 肿 范围 >50% , 常 伴 有 器 官 功能 障 但 

【 鉴别 诊断 】 

eius Loa RUE JL Rz TF IREA Sj] 

. 新 生 儿 水 肿 — LEM : W HH Tc s bear. OJK: KIE 
H Piar 水 用 ,有 时 延 及 于 背 REKKE, KERT AARE DWAJ Rb RER 
性 肾 病 : 水 用 较 严 重 , 并 有 其 各 月 的 临床 特点 -。 

2. FEJLE TIRE dé rb e PCCUMPAIERTRISUBRBIPE END qyeveR YN br 
Med: RIE FERAE HICISTE Be I ERSE RA Clip pur. dem AD Mete t 略 
肿 ,发 红 .边界 不 清楚 并 迅速 蓝 延 , 病 杰 中 央 初 期 较 硬 以 后 软化 , 先 旺 瞳 红色 以 后 变 为 时 全. 重 者 

4 st ne i Ris JE p, , eret pO TAI 
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Men 
. 复 温 (rewarming) 目的 是 在 体内 产 热 不 足 的 情况 下 ,通过 提高 环境 温度 C Ub d dao 
Ai js. ), 以 恢复 和 保持 正 党 体温 1 iei 部 皮下 含有 较 多 棕色 脂肪 ,寒冷 时 氧化 产 热 ,使 


局 部 温度 升 高 ,此 时 腋 温 高 于 或 等 于 肛 温 (核心 温度 )， 正常 状态 下 ,棕色 脂肪 不 产 热 ,Tn<0 人 CC; 
EEE JLS i. WER EJI i didi HE Ton WOC: EJUS DUET e ELT IPS HJ Dt] 
Two 因此, 腋 温 -= Ju 28 CP a) 可 作为 判断 状态 的 
(D HE 9307€ ,可 通过 " 少 散热 使 体温 回升 
6-12 小 时 内 可 恢复 正常 体 深 
"aC «30 CI, RR eG JL TC LEER CS] 1~2%C 的 咀 箱 中 

箱 温 0.5-1*C. 《第 温 不 超过 347€. ft 12~24 小 dise 

4656 E XR A (E, urn] 采用 温水 浴 .热水袋 


tiir. 


; 患 儿 体温 调 
抱 在 怀 中 等 


加 热 方法 
2. 热量 和 液体 补充 “供给 充足 的 热 基 有 助 于 复 温 和 维持 正常 体温 。 热 量 供给 从 每 日 


210k]/kg (50kcal/kg) 开始 .逐渐 增加 奎 每 日 419~502kJ/kg(100~120kcalykg)。 喂养 困难 者 可 给 予 
部 分 或 完 人 静脉 党 养 ， 液 体征 按 0. 24mV/k] Coml/keaD 计算 ,有 明显 心 . 肾 功能 损害 者 ,在 复 温 时 
因 组 组 间隙 液 体 进入 循环 ,可 造成 左 心切 能 不 全 和 肺 出 血 . 故 应 严格 控制 输液 速度 及 液体 入 重 
3. 控制 感染 ”根据 血 培养 和 药物 敏感 试 idi Mas 

. B|IESSEEZUBESE EL M0 71 E989 LACE SE h EE EEL P3] E rfc "EE eet FRU HS If 

es b» 相应 治 疗 


【预防 】 
人 D 做 好 国生 期 保健 工作 ,宣传 项 防 新 后 儿 冷 伤 的 知识 .回避 免 早产 、 产 伤 ; 等 ,及 时 治 
疗 诱发 准 dep M So aiiud peii DREE, 7 Pea BE EE 
e 24'C. TRAGE PRUT, HS ERE 


mieu " pues Fa 24*C pe tu. 小 早产 s " In] ne. 暧 箱 中 保温 , 箱 温 为 
中 性 温度 , 待 体重 >1800g 或 室温 下 体温 稳定 时 ,可 放置 于 婴儿 床 中 。 回 在 新 生 儿 外 科 手 术 .新 
e E 各 种 检查 过 程 中 应 注意 保暖 . 


第 十 三 节 ”新 生 儿 坏死 性 小 肠 结肠 炎 


新 生 儿 坏死 性 小 肠 结肠 炎 (neonatal necrotizing enterocolitis, NEC) 是 由 转生 期 多 种 禾 病 
因素 导 敏 的 以 上 腹胀. 呕吐、 便血 为 主要 症状 的 急性 坏死 性 肠 道 疾病 。，NEC 的 总 体 发 病 率 约 为 
(0.3-2.4)/1000 活 产 婴儿 ,但 90%~95% "z ^E T Hat «36 周 的 早产 儿 , 在 极 低 出 生体 重 儿 中 ,其 发 
生 康 为 5%~10% ,病死 率 为 20%~30% ,后 遗 症 发 生 率 约 为 25%. 

【 病因 和 发 病 机 制 | 】 

该 病 的 病因 及 发 病 机 人 制 十 分 复杂 Lie pipes > 清楚 ,多 数 认为 是 多 因素 共同 作用 所 致 

1. 早产 由 于 肠 道 屏障 功能 不 成 熟 ,胃酸 分 泌 少 , 置 肠 道 动力 差 , 消 化 酶 活力 低 .消化 道 糙 
腊 通 透 性 高 ,消化 吸收 功能 差 , 当 眼 养 不 当 ,感染 和 肠 辟 缺 血 时 易 导 致 肠 黏膜 损伤 此 外 ,. 肠 道 
免疫 功能 不 成 熟 , 产 生 分 泌 SlgA 能 力 低下 ,也 有 利于 细菌 侵入 肠 壁 繁 列 

2. 肠 黏膜 缺 氧 缺 血 缺 氟 时 机 体重 新 分 号 全 身 血 液 以 保证 心 . 腑 等 重要 脏 器 的 供应 .此 时 
肠系膜 血管 收缩 ,使 肠 道 血 流 减少 至 正常 的 3$%=-50% .从 而 发 生 缺 气 缺 血性 损伤 Ca 
缺 作 的 奖 痢 .如 年 期 室 息 .严重 呼吸 暂停 .严重 心 师 疾 病 休克、 双 胎 输血 综合 征 .红细胞 增多 
A pop ps per Ep fi wo cg E A Se Cb tL Sr 561p lh o 3 

3. 感染 VEZME N Ue RU E AERE HS NEC 的 最 主要 病因 ”败血症 .肠炎 或 其 他 严 


中 


zi 
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下 感染 时 ,病原 微生物 或 其 毒素 可 直接 损伤 黏膜 ,或 通过 激活 免疫 细胞 产生 细 1 胞 因子 ,参与 NEC 
的 发 病 过 程 。 此 外 , 肠 道 内 细菌 的 繁殖 造成 的 RCRUM EINE: 5。 常见 的 致 病 
菌 有 肺炎 克 雷 伯 杆 菌 、 大 肠 埃 希 菌 . 梭 状 芽 胞 杆菌 .链球 菌 .乳酸 杆菌 . 肠 球 菌 .凝固 酶 了 明 性 葡萄 
球菌 等 。 病 毒 (如 轮 状 病毒 ) 和 真菌 (如 白 念珠 菌 ) 也 可 引起 本 病 。 

4. 肠 道 菌 群 异常 ”母乳 喂养 的 健康 足 月 新 生 儿 肠 道 菌 群 以 双 歧 杆菌 等 益生 菌 为 主 。 早 产 
儿 或 患 病 新 生 儿 由 于 开 奶 延迟 .长 时 间 暴 露 于 广 谱 抗 生 素 等 原因 , 肠 道 内 正 常 菌 群 不 能 建立 , 病 
原 菌 在 肠 道内 定植 或 优势 菌 种 形成 并 大 量 繁 殖 ,侵袭 肠 道 , 引 起 肠 黏 膜 损伤 。 

5. 肠 道 喂养 约 90% 的 NEC 发 生 于 肠 道 喂 养 后 的 新 生 儿 。 摄 入 配方 奶 的 渗透 压 高 
(>400mmolL) 奶 量 过 多 ,增加 速度 过 快 .喂养 理念 或 方法 不 当 等 均 和 NEC 的 发 生 有 关 。 

6. 其 他 ” 某 些 渗 透 压 较 高 的 药物 ,如 维生素 E AI BRE, t NEC 的 发 生 有 关 ， 
有 报道 大 剂量 静脉 再 种 球 蛋 白 输 注 ,浓缩 红细胞 输 注 可 能 会 增加 NEC 的 发 生 风 险 。 

【病理 】 

肠 道 病变 轻重 悬殊 , 轻 者 病变 范围 仅 数 厘米 , 重 者 甚至 累及 整个 肠 道 。 最 党 受累 的 是 回肠 
末端 和 近 端 结肠 。 上 肠 腔 充气 ， 乞 膜 呈 斑 片 状 或 大 片 坏死 , 肠 壁 有 不 同 程度 的 积 气 .出 血 及 坏死 。 
严重 时 整个 肠 壁 全 层 坏 死 并 伴 肠 穿孔 。 
[ 临床 表现 ) 
发 生 时 间 与 胎 龄 .出生 体重 相关 , 胎 龄 越 小 ,起 病 越 晚 。 平 均 发 病 时 间 为 出 生 后 12 天 , 极 低 
出 生体 重 儿 可 迟 至 2 个 月 , 足 月 儿 一 般 在 生 后 1 周 内 发 病 。NEC 典型 症状 为 腹胀 . 哎 吐 和 血便 ， 
A tes Bs ea Hd ` 腹 胀 和 呕吐 等 喂养 不 耐 受 的 症状 ,以 及 呼吸 窒 迫 .呼吸 暂停 .嗜睡 、 
体温 波动 等 全 身 症状 。 随 后 出 现 大 便 性 状 改变 .血便 。 严重 者 最 后 发 展 为 呼吸 衰竭 .休克 、DIC 
甚至 死亡 。 查 体 可 见 肠 型 .腹壁 发 红 , 部 分 患 儿 右 下 腹 肌 紧张 、 压痛 , 肠 鸣 音 减弱 或 消失 。 重 者 
发 生 腹 膜 炎 和 肠 穿孔 。 

[ 辅助 检查 ] 

1. 血 象 “WBC 增高 或 降低 , 核 左 移 ,可 见 血小板 减少 ;C- 反应 蛋白 早期 可 能 正常 , 继 之 进行 
性 升 高 ;血糖 异常 ( 低 血 糖 或 高 血糖 ) 代 谢 性 酸 中 毒 .离子 紊乱 及 凝血 功能 异常 等 ; 血 细 菌 培养 阳 
性 更 有 助 于 诊断 

2. 腹部 X 线 平 片 ” 对 本 病 诊 断 有 重要 意义 。 主 要 表现 为 麻将 性 肠 梗阻 . 肠 壁 间隔 增 宽 JR 
壁 积 气 .门静脉 充气 征 、 Videt iae shit EIRE, REFRA 
TEKE SEAIS CHE UE s d, n] 55 — AER E ERAR S 9). 
【诊断 】 
典型 病例 ,如 腹胀 ,呕吐 和 血便 ,加 之 腹部 X 线 改变 等 ,不 难 诊断 ,但 对 于 起 病 隐 匿 ,临床 表 
现 出 非特 异体 征 ,应 注意 与 其 他 疾病 相 鉴别 。 目前 临床 多 采用 修正 Bell-NEC 分 级 标准 , 见 表 7-7。 
【治疗 ) 
1. ZR WARA, [ 期 72 小 时 , TEES 7-10 天 , 亚 期 14 天 或 更 长 。 待 临床 情况 好 转 , 大 
便 潜 血 转 阴 ,X 片 异常 征象 消失 后 可 逐渐 恢复 经 口 喂养 。 禁 食 期 间 须 常规 胃 肠 减 压 。 
2. 抗 感染 ”一般 可 选 迄 华 西林 , 哌 拉 西 林 , 或 第 3 代 头 & , AD rfi s RE 
\ 验 结果 选择 抗生素 。 如 为 大气 菌 首选 甲 硝 唑 , 肠 球 菌 KEENT dide 
病情 轻重 而 异 ( 表 7-7), 一 般 需 7~10 天 ,重症 14 天 或 更 长 。 

T 
H 


Z, 


3. 支持 疗法 “维持 呼吸 功能 ,必要 时 机 械 通气 ;维持 水 .电解质 平 衔 , 每 日 供给 液体 量 
120~150ml/kg, 根据 胃 肠 道 亚 失 再 做 增 减 ;由 TS 食 时 间 较 长 ,应 该 给 予 胃 肠 外 营养 ,保证 每 晶 
378-462k] (90—1 LOkcal/kg) 的 能 量 供给 , ) DIE STRIS Dl 米 的 补充 ;有 凝血 
机 制 篮 但 时 可 得 新 鲜 冰 冻 血 浆 , 严 重 血 小 SNOET 小 板 ; 出 现 休克 时 给 予 抗体 克 治 疗 . 

4， 外 科 治 疗 ” 气 腹 或 腹膜 炎 是 外 科 治 疗 的 指 征 ， 通 过 FREIER EI d Ki PET GM) 


tE 


4X 7-7. Bell-NEC 分 级 标准 修改 版 
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T 疑似 
IA 


IB 
NENIA 
TA( 轻 度 病 变 ) 


TB( 中 度 病 变 ) 


亚 晚 期 


Il AC 
肠 道 无 


Til B( 
肠 道 穿孔 ) 


全 身 症状 


本 温 E .呼吸 暂 
st ob FEE 
uj pA 


n] LA 


al DA. 46 EE (X ip Tl 
RZ pi ee RE t ^] IR 


减少 


a) IT B. ff£ liL FI Luo 
过 绥 .混合 ; pag. 
DIC 中 性 粒 细 胞 减少 
可 A 


SANEA 


ENER DI 44E 
WE AKE DR MAREE 
[fal T A. DH i fE 


同 LA. 15 n8 ve d A 
ier 


di BH f NU UC e m 
织 炎 AFER 


同 I 和 开 及 腹膜 炎 
症状 、 明 显 的 腹胀 、 
腹壁 紧张 

li] VEA 


MERTES 


正常 或 轻 度 肠 
梗阻 
同 1A 


Vo BEER. f RE 
TRA 

FITA 及 门 静 
KELA 和 (或 ) 
E EE RU 


a) ILB 及 明确 
的 腹腔 积 液 


TB 及 气 腹 


禁 食 ,抗生素 治疗 
IR 
[E] I A 


14 天 


禁 食 ,抗生素 治疗 
14 天 ,补液 ,机 械 
通气 ,腹腔 穿刺 术 


同 DA 及 手术 


资料 来 源 :Pediatr Clin North Am, 1986,33 :179-201. 


【预后 ] 


T 39] IL 8355 NEC AR JLH » 恨 好 ,经 手术 洽 疗 的 患 儿 , 约 有 25% MA B DB 
遗 症 ,如 短 肠 综合 征 分 患 儿 可 发 生 吸 收 不 良 B TEUSTR t 


此 外 ,有 报道 


等 远 期 并 发 症 。 


新 生 儿 出 血 症 ( 


些 维生素 K 依赖 凝血 


注射 维生素 K, 


I MEX 


因此 不 能 


成 少 :新 生 儿 网 


人 少 .获得 的 维生素 
【临床 表现 ) 


根据 发 病 时 间 分 为 3 型 
生 后 24 小 


1. 早 发 型 


因子 前 体 贷 白 的 谷 氨 酸 
凝血 的 生物 活性 。 当 维 
与 凝血 过 
本 病 与 下 列 因 素 有 关 : 
达 胎 儿 体内 ;母亲 产 
VEI 
^l. ORAL: 母乳 


\ 肠 狭 窗 , 另 有 部 


存活 NEC 


患 儿 发 生 远 
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hemorrhagic disease of the newborn, HDN) 是 由 于 维 
六 子 活性 降低 的 自 限 性 出 血性 疾病 - 
比 病 发 生 率 已 显著 下 降 。 

【 病因 和 发 病 机 入 
放血 因子 主要 在 肝 微 粒 体内 合 
IRALA RE Y- 小 基 化 


ER K 缺乏 时 ， 
Fe ii SC HH UL 
中 肝脏 储存 1 


中 维 / 


K 量 亦 少 


过 之 内 发 病 , 多 


前 应 用 抗 惊 克 药 . 抗 凝 
肠 道 尚 iya 菌 .或 使 用 

下 含量 明显 
D 


成 ,在 此 i 


量 低 : 母体 维生素 
j is 
Vaid s 


& 'j horn gg 


SOUERTE LIER 
上 述 维生素 KIRE BET t. 


dic ue 


,干扰 维生素 下 的 储存 或 功能 。 
抑制 肠 道 正常 菌 群 ， oe 合成 
T ds PFL, DOC FURR AE JU E 
站 先天 性 上 肝胆 疾病 慢性 


的 远 期 后 


FERE TES ,电解质 紊乱 
期 神经 发 育 障 碍 的 比例 也 比较 高 。 


GFR) 


È K 缺乏 而 导致 体内 某 
近年 来 ,由 于 对 初生 婴儿 出 生 时 常规 


本 ,这 些 凝 血 
点 eid 5s n 


M 


性 很 低 , 仅 1/10 的 量 到 


os 


UHR HÆ pie 


BESTE: Ma 素 下 的 吸收 


用 干扰 维生素 K 代谢 的 药物 有 关 , 少 
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数 原因 不 明 . 


轻重 程度 


度 不 一 , 轻 者 仅 有 皮肤 少量 出 


或 脐 残 端 渗 血 ;严重 者 表现 为 皮肤 .消化 道 、 


头颅 等 多 部 位 ,多 器 官 出 血 , 颅 内 出 血 常 导致 严重 后 果 。 


2. 经 典型 生 后 第 2~5 天 发 病 ， ec 
` 胃 上 肠 道 出 血 等 ， 而 婴儿 一 般 情 况 好 ,出 1 
3. RE 
BUSEIRSSETIRORI ERA M KK 者- 
者 遗留 神经 系统 后 踪 症 。 


【 辅助 检查 】 


主要 包括 凝血 功能 .血清 维生素 
Z K 水 平 检测 。 
CDS ric B 
VEK) QR eA E 
BLA PS] E BAMSE fL T REESE B] (kaolin partie 
(TT), Pepe 血小板 计数 .血块 退缩 试验 和 纤维 蛋白 原 正 常 。 


PIVKA - 工 ) 和 维 生 
1. 凝血 功能 检测 
对 照 的 2 售 


以 上 意义 


生 后 1~3 0 JL E THERE TS 


原 时 间 


. 活性 由 因子 与 外 因子 总 量 比值 


3. PIVKA -I WE FR 
PIVKA - II =2pg/L 为 阳性 ,提示 维生素 


确 、 简 便 的 4 


4. 维生素 K 测定 ”用 高 


E 化 指标 ,在 使 用 维 


了 其 在 临床 的 应 用 - 
【 诊断 和 鉴别 诊断 ] 


下 疾病 鉴别 。 


号 无 其 他 部 


1E; Apt 试验 
210 分 钟 后 取 上 清 液 4 


不 变色 E 


Mb. 但 患 儿 ? 


1. 新 生 儿 咽 下 综合 征 


AS EA tt o 


很 据 有 高 危 病史 ,发 病 时 间 ,临床 表现 . 实 


7E JU E Sr Ms fs 
DMEF 1 和 凝血 机 i 证 正常 ;经 1% WRR AEREE 1~2 次 后 呕血 停 


[ 色 ) 为 婴儿 


2. 新 生 儿 ; 消化 道 出 和 坏死 性 


WATR ,感染 或 使 用 


> 可 鉴别 呕吐 物 中 之 血 是 
ml, JNA 1% 


EJA 2 周 发 病 - 
一 般 少 或 中 等 ,3 


表现 为 皮肤 瘀 斑 LES Jug 
自 限 性 。 


.肝胆 疾病 d HARR R. 长 期 接 


除 其 他 部 位 出 血 外 ,几乎 均 有 颅 内 出 血 , 死 亡 府 高 ,幸存 


uz ug gm (protein induced in vitamin K antagonism, 
(prothrombin time, PT) HA 5d 4E 4& Ei Wr sg Sede bg (为 
血 活 酶 时 间 Cactivated partial thromboplastin time, APTT) 
al thromboplastin time, KPTT) tt uJ 4E K ; Oğ rfi GEHT Ta] 


天 者 比值 小 于 1 HR 


K 缺乏 ,上 
CK JR 2~3 大 ,PT 恢复 正常 
久 相 层 析 法 直接 测定 血 中 维生素 


AEN 1ml,1~2 分 钟 后 ,如 上 清 液 变 为 棕色 提示 为 好 血 . 


结肠 炎 .应 激 性 溃疡 .先天 性 胃 穿 孔 等 可 出 现 呕血 或 使 
等 原 发 病史 ,一 般 情况 较 差 ,腹部 体征 明显 , 易 与 新 生 儿 


显示 维生素 K 缺乏 
或 电泳 法 直接 测定 无 活性 的 凝血 酶 床 。 一 股 认为 ， 
是 反映 机 体 维生素 缺乏 状况 和 评 佑 疗效 的 准 
于 仍 可 测 得 : 


下 的 含量 。 因 党 血 其 大 ,限制 


HER 治疗 有 效 即 可 诊断 , 宕 与 以 


中 映 下 母 血 , 生 后 不 久 即 呕血 和 和 (或) 便血 但 本 病 : 


— 


自 母 体 : 取 1 份 呕吐 物 加 5 (37K , 865] ,离心 (2000 转 


出 血 症 鉴 别 。 

3. 新 生 儿 其 他 出 血性 疾病 “血小板 减少 性 紫癜 血小板 明显 降低 ;DIC 常 伴 有 有 严重 的 诛 发 疾 
病 , 纤 维和 蛋白 原 和 血小板 减少 ; 血 友 病 患 儿 以 男性 多 多 见 ,是 多 有 家 族 史 , 主 昌 表现 为 外 伤 后 出 血 
IL 

【 治疗 

出 血 者 给 予 维生素 K, 1~2mg 静脉 滴 注 ,出 血 可 迅速 停止 ,通常 2 小 时 内 凝血 因子 水 于 和 功 
能 上 升 ,24 小 时 完全 纠正 。 出 血 严 重 新 鲜 全 血 或 冰冻 血浆 10~20mlkg, 以 提高 血浆 中 有 
活性 的 凝血 因子 水 平 ,纠正 低 血 讨 和 贫 丰 

【预防 】 

评委 期 服用 干扰 维 生 素 玉 代谢 的 药物 ,应 在 妊娠 最 后 3 AII coy Mei e ULP EE ME d HE 
素 K Omg Ally Jd , 应 口服 维 年 索 Ki 每 次 20mg, 每 向 2 次 所 有 新 生 儿 出 生 后 应 
BIZ TEE: Z5 K 0.5- Img 肌 内 注射 1 次 (如 产儿 连用 3 天 ), 以 预防 晚 发 性 维生素 i dem — Ul 
产儿 .有 肝胆 疾病 .慢性 腹泻 .长 期 全 静脉 营养 等 高 危 几 应 每 周 静 脉 注 射 上 次 维 生 雪 


& k,0.5- Img 


[EX] 

Art JL ei a RET HE (3 A FEET EIRA. 9 ELTT A ME D BERI A JLJE JG E far 
临床 症状 和 体征 ,因此 ,长 期 以 来 新 生 儿 低 血糖 的 定义 一 直 未 完全 统一 。 目 前 多 数学 者 认为 , 血 
清 葡萄 糖水 六 <2.2mmol/L GlOmg/dD 应 诊断 为 新 生 儿 低 血 赃 (neonatal hypoglycemia), 而 不 考虑 出 
生体 重 . 胎 龄 和 生 后 遇 龄 ”由于 葡萄 糖 是 新 生 儿 脐 细 胞 的 基本 能 源 来 源 , 因 此 ,如 不 及 时 纠正 低 

血糖 将 会 造成 永 入 性 鬼 蚁 报 伤 

e a 

doe JUR M Ci 

1. 暂时 性 低 血 糖 sends 续 由 让 ngki .一般 不 超过 新 生 儿 期 。 

a) 糖 丰 和 脂肪 储 符 不 是 : 妾 原 储备 是 新 生 多 出 生 后 1 rINISEPA E a Ei. WEKE 
主要 发 生 在 妊娠 的 最 后 4~8 M). DIE. o JLRITUGR 能 量 储备 可 受到 不 同 程度 的 影响 , 且 胎 龄 
越 小 , 糖 厚 储备 越 少 , 调 出 生 后 所 宕 能 旺 又 相对 较 高 , 糖 异 生 途径 中 的 酶 活力 也 低 。 此 外 , 宫 内 
窒 人 迫 也 可 减少 糖 原 储备 ， 即 使 是 是 月 儿 , 由 于 出 生 后 24 小 时 内 糖 诛 异 生 和 辆 体 生 成 过 程 中 
die X HEREZA T3 AS NL. Un ^p ers Xe SES E 6~8 小 时 ,将 有 30% 的 婴儿 血糖 降 至 2.78mmol/L 
(SOmg/dl) 以 下 ,10% 降 至 1.67 mmol/L (GOmg/dD 以 下 . 

(Q2) dij OBERE EE IE S ORA FF. ns 深重 感染 等 , 儿 茶 酚 胺 分 泌 增 加 , 血 中 高 血糖 素 、 
皮质 醇 类 物质 水 六 增高 ,血糖 增高 , 继 过 .血糖 水 平 下 降 。 匹 氧 醇 解 使 葡萄 糖 利用 增 
多 ,也 可 引起 低 血 糖 ， 低 体温 .先天 性 心 用 由 于 热量 摄 ERU FS, T Sx 
低 血 糖 。 

G) RE 5 ESEULT ODDO RESUR 高 血糖 时 引起 胎儿 胰岛 细胞 代 
偿 性 增生 ,高 胰岛 素 血 症 , 调 出 生 后 母亲 血糖 供给 突然 中 断 所 致 ;® Rh 溶血 病 : 红 细胞 破坏 致 谷 
胶 甘 肽 释放 ,刺激 胰 咏 来 分 泌 增 加 ;换血 时 TM IWER TER n 1 rcs E Pica it np) ag 


piik 


Ai 
细胞 
少见 


REC 


ALT CUR As E 


P 24 iA PEZ poa AA CIC MRE JL Jof AIR. tbi. Jen hend 


10-2 


ae on 


BSN 
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第 十 五 节 新 生 儿 低 血 糖 和 高 血糖 


亲生 儿 低 血糖 


度 软 高 ,刺激 胰岛 素 分 小 增加 ， TS 工业 

2. 持续 性 低 血 糖 ” 指 低 血 糖 持续 至 加 儿 或 儿童 期 

) 婴儿 先天 性 高 胰岛 素 血 症 (e ongenital hyperinsulinism of infaney , CHI): 址 界 范 围 内 发 病 率 
a 


E J 0.395e—0.595c. EHE AED Gg Je. erp de UL dice fg S DS ea Ay ir B J^ 


Wi p i5 ATP ORHEI ww) 的 2 个 烛 单 位 SUR 和 Kir6.2 28 I) ACD 28 282 8 K ar 缺陷 。 
的 有 Beckwith £t fb. JA B 是 化 疾患 等 3 。 


US 


(2) 内 分 泌 缺 陷 : 完 大 性 重 体 功能 低下 ERPE 1:0 He Re "che ns v bi et: KIE dde 


(3) 遗传 f CIBC : LACK fe Cr PE : ut an UE L A, FLEE s obi 


WE MD PLSEWUETU TEMPEL 


filters: U se fu a A e RIY BERT v 


( 临床 表现 ) 
fi iiL do HARE EE; 24-72 小 时 内 。 糖 尿 病 母 亲 所 生 婴 儿 低 血 精 出 现 较 早 ,经 治疗 后 多 
: (Ia PHS 


RUNE 


0 fé. KEARE MEC iE Hoop RR UA EU, Jy Tee Ser, p hsc 28 p e pd xfi III 
E vos S, (Le ct E n AR S Eh c s if EPA f 


piste lp eds bE 
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( 辅助 检查 】 

L 血糖 测定 ”高 危 儿 应 在 生 后 4 小 时 内 反复 监测 血糖 ,以 后 每 隔 4 小 时 复查 ,直至 血糖 浓 
度 稳定 。 由 于 纸 片 法 检测 简便 ,快速 .无创 ,可 作为 高 危 儿 的 筛 查 , 但 确诊 需 依据 化 学 法 (如 葡萄 
糖 氧 化 酶 ) 测定 的 血清 葡萄 糖 值 。 须 注意 :中 取 标 本 后 应 及 时 测定 , 因 室 温 下 红细胞 糖 醇 


1, 血糖 值 每 小 时 可 下 降 0.83~1.11mmol/L(15~20mg/d1);@ 由 于 新 生 儿 红细胞 多 ,和 且 其 中 还 
合 胱 甘 肽 含量 高 ,红细胞 糖 醇 解 增加 , 故 全 血糖 值 较 血 清 糖 低 10%~15% , 当 血 糖 值 <1.67mmol/L 
(30mg/dl) 时 ,这 种 差异 更 大 。 


2. 持续 性 低 血 糖 者 应 酌情 选 测 血 胰岛 素 .高 血糖 素 、T,、TSH .生长 激素 .皮质 醇 , 血 、 尿 氨基 
酸 及 有 机 酸 等 。 
3. 高 胰岛 素 血 症 时 可 行 胰腺 B 超 或 CT 检查 ; 疑 有 糖 原 贮 积 症 时 可 行 肝 活 检测 定 肝 糖 原 和 
酶 活力 。 
治疗 】 


由 于 并 不 能 确定 引起 脑 损 伤 的 低 血糖 阔 值 ,因此 不 管 有 无 症状 , 低 血糖 者 均 应 及 时 治疗 。 

1. 无 症状 性 低 血糖 并 能 进食 者 可 先进 食 , 并 SEGUI LES TSTESR REBEL NI 静脉 输 注 
葡萄 糖 , 按 6~8mg/ (kg* min) 速率 输 注 ,每 小 时 监测 微量 血糖 1 次 ,并 根据 血糖 测定 结果 调节 输 糖 
速率 ,稳定 24 小 时 后 逐渐 停 用 。 

2. 症状 性 低 血 糖 ELE CORN 10% 葡萄糖 200mg/kg (2ml/kg), 按 每 分 钟 1.0m] 静 
脉 注射 ;以 后 改 为 6~8mg/(kg*min) 维持 ,以 防 低 血糖 反 跳 。 每 1 小 时 监测 血糖 1 次 ,并 根据 血糖 
值 调节 输 糖 速率 ,正常 24 小 时 后 逐 ;: REE, 48-72 小 时 停 用 。 低 血糖 持续 时 间 较 长 者 
可 加 用 氢化 可 的 松 5mg/kg, 静 脉 注射 ,每 12 小 时 1 次 ;或 泌 尼 松 1-2mg/ (kg'd), 口 服 , 共 3~5 K, 
可 诱导 糖 异 生 酶 活性 增高 。 极 低 体重 早产 儿 对 糖 耐 受 性 差 , 输 糖 速率 >6~8mg/ (kg* min) 易 致 高 
血糖 症 。 

3. 持续 性 低 血 糖 ”@ 婴 儿 先 天 性 高 胰岛 素 血 症 首选 二 氮 呈 (diazoxide), 每 日 5~20mg/kg, 分 
3 次 口服 。 如 无 效 二 线 药物 奥 曲 肽 (octreotide), 每 日 5~25pg/kg,6~8 小 时 肌 内 注射 或 静脉 
注射 。 人 高 血糖 素 0.02mg/kg, 静 脉 注射 或 肌 内 注射 ;或 1-20kg/(kg'b) 静 脉 维持 ,该 药 仅 作为 
短期 用 药 。CHI 药物 治疗 无 效 者 则 须 行 外 科 手 术 治疗 。 先 天 性 代谢 缺陷 患 儿 应 给 予 特殊 饮食 
疗法 5 

【预防 】 

1. 避免 可 导致 低 血 糖 的 高 危 因 素 (如 赛 冷 损伤 等 ), 高 危 儿 定期 监测 血糖 。 

2. 生 后 能 进食 者 宜 早期 喂养 。 

3. 不 能 经 胃 肠 道 喂养 者 可 给 10% 秆 萄 糖 静 脉 滴 注 , 足 月 适 于 胎 龄 儿 按 3-5mg/ ( kg* min), Æ 
产 适 于 胎 龄 儿 以 4-6mg/(kg:min) 小 于 胎 龄 儿 以 6-Smg/ (kg* min) 速率 输 注 ,可 达到 近似 内 源 性 
肝 糖 原 的 产生 率 。 


s rM Less pa 
定义 】 、 
新 生 儿 全 血 血 糖 >7.0mmolL(125mg/dD, 或 血清 葡萄 糖水 平 >8.40mmoML(150mgydl) 为 新 生 


儿 高 血糖 (neonatal hyperglycemia) 的 诊断 标准 。 
[ 病因 和 发 病 机 制 】 
-血糖 调 节 功 能 不 成 熟 


是 新 生 儿 ,尤其 是 极 低 出 生体 重 儿 高 血糖 的 最 常见 麻 因 
新 生 儿 对 葡 葡 糖 的 耐 受 个 体 差 异 很 大 , 胎 龄 越 小 .体重 ,对 糖 的 耐 受 越 差 。 极 低 出 生体 
重 儿 即使 给 糖 速率 在 4~6mg/ (kg min) 时 亦 易 发 生 高 血糖 。 同 时 新 生 儿 本 身 胰岛 B 细胞 ed 
完善 ,对 高 血糖 反应 迟钝 ,胰岛 素 对 簿 萄 糖 负荷 反应 低下 ,以 及 存在 相对 性 胰岛 素 抵 抗 , 引 起 计 
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肚 产 生 和 葡萄 糖 和 胰岛 素 浓 度 及 输出 之 问 失衡 ,是 新 生 儿 高 血糖 的 内 在 因素 ,尤其 是 极 低 出 生体 
重 儿 。 


2. 应 激 性 
糖 素 水 平 显著 升 血糖 。 
3. 医 源 性 输 EE fj dj "n pem 
物 , 如 最 上 T Rd 
者 激活 肝 笨 萄 糖 输出 ,使 血糖 增高 ;其 他 的 药物 还 有 咖啡 因 皮质 类 固 醇 .苯妥英 钠 等 。 
4. 新 生 儿 糖尿 病 ”十 分 罕见 ,可 以 是 :中 暂时 性 (持续 3~4 周 );@@ 和 暂时 性 以 后 复发 ;四 永久 
性 糖尿 病 , 约 1/3 的 患 儿 有 和 糖尿病 家 族 史 ,多 见于 SGA JL. 
【临床 表现 】 
轻 者 可 无 症状 ;血糖 增高 显著 者 
因 高 渗 血 症 臻 顾 内 出 血 ， 新 生 儿 糖尿 病 
【防治 】 

早产 儿 , 尤 其 是 极 低 出 生体 重 儿 应 用 5% 的 葡萄 糖 , 输 糖 速率 应 5~ 6mg/ (kg* min), 并 应 监测 

1 糖水 平 ,根据 血糖 水 平 调节 输 糖 ; FEHE .短暂 (24~48 小 时 ) 高 血糖 可 通过 减 慢 葡萄 糖 输 注 


` 创 伤 等 危重 状态 下 , 血 中 儿 茶 酚 胺 、 皮 质 醇 .高 血 


速率 过 快 时 , 易 引 起 高 血糖 。 应 用 某 些 药 


见 为 脱水 ,多 尿 、 体 重 下 降 等 高 渗 性 利尿 症状 ,严重 者 可 
出 现 尿 糖 阳 性 、. 尿 机体 阴性 或 阳性 


速 FIAI .纠正 脱水 joe 类 乱 。 当 高 血糖 不 易 控 制 且 空腹 血糖 水 平 >14mmol/L 
TARE : 开始 每 小 时 0.01 U/kg ZE 0.05~0.1U/kg 输 注 ,但 应 每 30 分 钟 监测 血糖 1 次 ， 
A BAARIA EAE s LE EE E "n 


( 常 立 文 ) 
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39r Æ JL I 5 ffi JE (neonatal hypocalcemia) 指 血 清 总 钙 «1.75mmol/L (7mg/dl), i8 dg ES 5 
折 生 儿 惊 厥 的 常见 原因 之 一 。 对 于 极 低 出 生体 重 儿 血 清 游离 钙 水 平 通常 
为 0.8~lmmol/L, 且 可 没有 任何 临床 症状 。 
【 病因 和 发 病 机 制 】 
胎盘 能 主动 向 胎儿 转运 钙 , 故 胎儿 通常 血 钼 不 低 。 由 于 媳 娠 晚期 母亲 血 甲状 旁 腺 激素 (PTH) 

水 平 高 ,分 娩 时 胎儿 脐 血 总 钙 和 游离 钙 均 高 于 母 血水 平 , 故 使 新 生 儿 甲状 旁 腺 功能 暂时 受到 抑 
i 了 'H D pis Jo p 生 后 , 因 母 亲 来 源 的 钼 供应 突然 停止 ,外 源 性 钙 摄 入 尚 不 足 ,而 新 生 儿 
动员 RAL, L ETE ids d 

z 

H 


«Immol /L (4mg/dl), £ 


PEIL NF Heri JU MERIK Rt Vt cin 
EB "m 1 pnm 


2. a Ri T 72 小 时 后 , 常 发 生 于 牛乳 喂养 的 足 月 儿 ,主要 是 
Kr Ed (900- 1000mg/L. A FL 150mg/L), $5 / BEELA TE (1.35 : 1, 人 乳 225: 1) 导 E, 
EE JL ERUERA, "Pf I ASOSERAE REN CHE 71388. St dt Gs , MAERT E, 发 生 低 
钙 血 症 。 此 外 ,也 见于 长 其 URS TIR 
3. 其 他 内 过 度 通气 ( 如 呼吸 机 使 用 不 当 ) Gest gm ^ obtenga soc ET CR UN SEDE 
药物 ,可 使 血 吕 j^ man. 换血 或 输 注 库存 血 , 血 液 中 抗 凝 剂 枸 梅 酸 钠 也 可 结合 血 中 游 
资 钙 , fi vL P ii AI s I 10] (08 FE bt e RU D n] W pem 导致 高 向 尿 症 ,使 血 钻 降低 ， 
ATL n] IC eX zr HUP ERA AG 
0) 母 : 能 元 进 : 多 见于 母亲 甲 
胎儿 高 血 钙 ,使 胎儿 申 状 劳 eat 严重 抑制 ,从 而 生 


因为 牛 FLFR 


P EE E 
z^ pni H8 rn] 35 A (5) EC RS IAE, o PE A EC M 


Ab OG: 
t. "C 
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证 , 血 磷 一 般 高 于 2.6mmol/L(8.0mg/d), 应 用 钉 剂 可 使 抽 搞 缓解 ,疗程 常 持续 数 周 之 久 . 

(2) 暂时 性 先天 性 特 发 性 甲状 旁 腺 功能 不 全 :是 良性 自 限 性 疾病 , 母 甲状 劳 腺 功能 正常 , 除 
girone aet 38 D 治疗 数 月 - 
) 先天 性 永久 性 甲状 旁 腺 功能 不 全 : 系 由 于 和 
Xj En. BATERA HO FPE TRE F ASI ji 
小 颌 畸形 和 主动 脉 马 异 常 则 为 DiGeorge 综合 征 。 

【 临床 表现 】 
天 区 出 再 于 全 后 5~ 主要 表现 为 呼吸 暂停 ACRES ,烦躁 不 安 MAA zt BUIE, 
重 者 发 生 惊厥 , 手 iia Ins d xar JLD VL. Ad Ep] 8g — RT DU R Tr AELK 73 b eg E 
反射 增强 , 躁 阵 挛 可 呈 阳 性 。 早 产儿 生 后 3 天 内 易 出 现 血 钙 降 低 ,其 降低 程度 一 般 与 胎 龄 成 反 
比 , 通 常 无 明显 症状 体征 ,可 能 与 其 发 育 不 完善 .血浆 蛋白 低 和 酸 中 毒 时 血清 游离 铝 相 对 较 高 
等 有 关 。 

【 辅助 检查 】 

血清 总 钙 <1.75mmol/L CImg/dl), 血清 Xi £5 <1.0mmol /L(4mg/d1), 血清 »2.6mmol/L(8mg/ 
du), 碱 性 磷酸 酶 多 正常 。 还 应 同时 检测 患 儿 血清 镁 PTH 水 平 , 必 要 时 需 测 定 母亲 血 钙 EAN 
PTH 水平。 心电图 示 心 律 不 齐 、QT 间 期 延长 (早产 儿 >0.2 秒 , 足 月 儿 >0.19 秒 ) 胸 片 上 看 不 到 
胸腺 影 可 能 提示 DiGeorge 综合 征 。 

【治疗 】 

1. 补充 钙 剂 

(1) 方法 :也 凡 因 严重 低 钙 导致 惊厥 发 作 或 心力 衰竭 时 , 震 立 即 静 脉 补 钙 ，102 和 葡萄 类 酸 钙 
溶液 ( 含 元 素 钙 Omg/ml) 每 次 1~ 2ml/kg : 注 (10~15 分 钟 ) 必要 时 间隔 6~8 小 时 再 给 药 1 次 ， 
每 日 最 大 剂量 为 6ml/kg. 惊厥 停止 后 可 口服 补充 元 素 钙 50~60 mg/ (kg*d), 病 程 长 者 可 持续 2-4 


RAS id 天 缺 如 或 发 育 不 全 所 致 ,为 
Af- Ng Rt dile A GEE d D^ 


周 ,以 维持 血 钙 在 2-2. 3mmol/L(8.0- 9.0mg/dl) 为 宜 - GO 不 伴 有 惊厥 发 作 , 但 血清 游离 钙 <lmmol/L 
(出 生体 重 >1500g) 或 血清 游离 钙 <0.8mmol /L OH Æ KTE <1500g) 时 ,应 静脉 持续 补充 元 素 钙 


40~50mg/ (kg*d)。 名 对 于 某 些 新 生 儿 ,如 患 有 严重 RDS .窒息 ,感染 性 休克 ,以 及 PPHN 等 ,也 应 
持续 静脉 补 钙 , 使 血 六 持 在 12-1.5mmol /L CH 4E H3& 215008) 2X. 1-1.4mmol /L GH 4 


3E <1500g), 以 预防 低 铺 血 症 的 发 生 . 


(D) 注意 事项 :静脉 内 快速 推 注 钙 剂 可 使 血 钴 浓度 迅速 逢 高 而 抑制 守 房 结 引起 心动 过 缓 ,其 
# 停 捕 , 故 静脉 推 注 时 应 密切 监测 心率 和 心律 变化 ,同时 ) 应 防止 钙 刊 外 洪 鞭 血管 外 造成 天 


HERJER TF 
2 补充 镁 剂 ” 若 使 用 钙 剂 后 惊厥 仍 不 能 控制 ,应 检查 血 铂 ， 若 血 镁 0.6 mmol/L CI 4mg/dD. 
可 肌 内 注射 25% 硫酸 镁 ,每 次 0.4ml/kg 
3. ec d UD Mo fe A e ne I ES AAS [rr] ES S D 8 
25 0001U/d 或 A5 TE 0.050. 1mg/d 或 1,25- COHJ;D, 0.25~0.5pg/d 治疗 过 程 中 应 定期 监 
测 血 钙 水 平 ,调整 维生素 D fig t 

4. 调整 饮食 “ 停 喂 含 磷 过 高 的 牛乳 , 改 用 母乳 或 钙 磷 比例 适当 的 配方 乳 


d 


D, 10 000- 


GE 3E 
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-E R 


Uit 2€ Comphalitis) 4 &45 AH A ron EP ELE Hog ro png cur SEE A ti Co, di A ERIGI 
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是 最 常见 的 病原 区 .其 次 为 大 肠 埃 希 菌 .铜绿 假 单 胞 菌 , 深 血性 链球 菌 等 。 轻 者 脐 轮 与 脐 周 E 
TE HEZT. Wr, aX I3 Io LEIKIR PESUH o6 GR A EAA NE ZH zs E 49209] WE EL at 

HARR AE IL] Hz oV HEEL HT Lo ge SE LAS ,皮下 坏 冶 .腹膜 炎 .败血症 、 o 
EEIE Ae JP HER KAE DAE (E EA JL Ter 12 小 时 脐 部 除 金 黄色 葡萄 球菌 外 ,还 
Al] A ERU CAO P i 8] .链球 菌 集 落 生长 .局 部 分 泌 物 培养 阳性 并 不 表示 存在 感染 , 必 
piara CAE APRI IE PE RBH 30 tb PULAR 75% 酒精 清洗 ,每 日 2~3 次 ; 胺 
液 较 多 MENIA D REAT 8 ER feu e Has AEE KRKE uer RIER, T 


jt 5 HÀ 流 


n. Wf Jili 
rh FADE PRA A] As A oxi BEREE AE Hh HER rb p] SRR EE F EL BRUDER Cumbilical hernia). 
MAJMA ME S Joi) Mz FEEL RUER LN I Ag DESI ERU] NIS I ML, ga RE RR E. Ano 
大 小 不 一 ,直径 多 为 Iem Ati, Bt liii 3-4em $e. 多 见于 低 H 1 生体 重 儿 ,体重 低 于 1500g 者 
75% 有 膀 疝 : 通常 哭 间 时 脐 首 外 凸 明显 ,安静 时 用 手指 压迫 脐 过 可 回 纳 , 不 易 发 生 骨 顿 。 出 生 
后 1 年 内 腹 肌 逐渐 发 达 , 多 数 辣 环 逐渐 狭 窒 .缩小 .自然 闭合 ,预后 恨 好 ， 疝 痊 较 大 .4 岁 以 上 仍 
未 愈合 者 可 于 术 修 补 


. Wr V um 


Wr pg ZEB Cumbilical granuloma) zt Str Jes ed ex raj 2 Se p da je CU 13€ Ep L) 或 感染 ， 
T evi RISKIN EH ARN E EE EHE UR LR UG Gr IP TS e S RUE TE HT . T FRE 
Tá— H coc TTN 2E SM EH hi, DU FL gs WA ESTER 2 gi, EREL E ,表面 有 腑 血性 分 泌 
物 , 可 用 10% 俏 酸 银 烧灼 或 撑 刊 局部. 
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生 儿 产 伤 (birth injury) 是 指 分 娩 过 程 中 因 机 械 因 素 对 胎 儿 或 新 生 儿 造成 的 损伤 。 高 危 因 
素 有 产程 延长 .胎位 不 正 , 急 产 .巨大 儿 、 母 亲 骨 盆 异 常 及 接 产 方式 不 当 等 。 产 伤 可 发 生 于 身体 
的 任何 部 位 ,常见 的 部 位 有 神经 系统 .内脏 ,软组织 ` 骨 骼 等 。 近 生来 由 于 加 强 了 产 前 检查 及 产 
科技 术 的 提高 rm np SUL] ER UE 


M 


J Ps od pu 

den PE EA 是 由 于 产 伤 导 敏 骨膜 下 血管 破裂 .血液 积聚 于 骨膜 下 所 致 。 常 
由 胎位 不 正 、 头 盆 不 称 、 胎 头 吸 引 或 产 钙 助 产 引 起 
【临床 表现 】 
和 有 种 部 位 以 头 项 部 多 见 , 忱 .对 . 额 部 少见 , 常 为 一 侧 性 .少数 为 双 侧 、 血 肿 在 生 后 数 小 时 至 
数 天 逐渐 增 大 , 因 题 缝 处 肯 膜 与 骨 粘 连 紧密 , 故 血肿 不 超越 4 清楚 , 触 之 有 波动 感 .其 表 
而 皮肤 颜色 正常 。 如 由 产 鲁 安 拉 或 胎 关 吸引 所 敏 ,皮肤 常 有 温 ? mor 血肿 机 化 从 边缘 
开始 , 故 在 基底 部 形成 健 不 ,逐渐 至 血肿 中 央 部 ,吸收 党 汗 6-8 周 ,血肿 大 者 其 至 需 3~4 个 月 . 
由 于 血肿 内 红细胞 破 坏 增多 , 常 敏 昔 辛 加重, 严重 ie 全 发生 胆 红 素 脑病 ， 应 注意 与 下 列 疾病 
鉴别 :是 完 锋 关 Ceaput suecedaneun: X Fo mmi, gl] 5) lt] 3 He ff RE T, fiL 性 改革 及 
淋巴 回流 受阻 引起 的 皮下 水 肿 , 多 发 生 在 头 先 圳 部 位 ,出 生 时 即 可 发 现 ,肿块 边界 不 清 .不 受 骨 
Ali]. KILE. REK LC IM EIER E 2-23 大 即 消 天 有 时 与 血肿 六 存 , 待 头皮 水 
WLAT A wap 2 V ERR S S Hb d (subaponeurotie he morrhage?: H3 (p Az ^[: £c A agg p RIE 
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RS Ej BER n [RI RS 


有 波动 感 ,但 可 
素 血 症 、 贫 J 
【治疗 】 


新 生 儿 与 新 生 儿 疾病 


组 织 内 , 因 无 骨 颖 限制 , 故 出 血 量 较 大 ,易于 扩散 - 头颅 外 观 呈 
超过 骨 缝 。 出 血 量 大 者 , 眼 瞪 . 耳 后 和 有 颈 部 皮下 可 见 紫红 色 六 斑 , 常 伴 有 高 胆 红 
和 ,其 至 休克 。 


加 


中 小 者 不 需 治 疗 ;大 
加 压 包扎 2-3 天 ,以 避免 


ERIEK 


锁骨 骨折 


出 生体 重 有 关 。 难 产 


此 处 锁骨 较 纪 
折断 。 大 部 分 患 
患 儿 病 侧 NOME 
增 厚 模糊 感 ,局 
RX EAD 


zl 


出 血 伴 严 寻 


和 贫血 者 应 给 


少 或 被 动 活动 时 与 闹 , 对 锁骨 进行 常规 触 诊 发 现 双 侧 
部 软组织 肿胀 ,有 压痛 ELS 
诊 。 青 校 骨折 一 般 不 需 治 疗 ;对 于 完全 性 骨 


婴儿 生 


| 二 
Ix 


TE MA PR 2 ERE (brac 
产 、 民 E Gr 、 肩 娩出 困难 等 因素 
不 同 可 分 为 DEBA. X Ff Duchenne-Erb Pech 由 于 第 


BRZI. 


育 , 肩 部 二 
于 胸 前 ,2 周 可 愈合 。 


的 
日 宽 ， 


中 伴 中 度 以 上 高 胆 红 素 1 
晶 红 素 脑病 的 


予 输血 治疗 。 


Tr DT 


DES 


(fracture of clavicle) 是 产 伤 性 骨折 中 最 常见 的 一 种 ,与 分 娩 方 式 、 
` 胎 儿 转 位 幅度 大 、 巨 大 儿 发 
,无 肌肉 附着 , 当 胎 儿 户 娩出 受阻 由 
儿 无 明显 症状 , 故 极 易 漏诊 ,多 因 


率 高 。 骨折 多 发 生 在 右 侧 锁 " 
,S 形 锁骨 冲 面 正好 卡 在 地 
其 他 情况 摄 胸 片 时 发 现 . 但 


下 置 一 软 热 ， 


、 和 名 从 神经 麻辣 


iial plexus palsy) 是 


来 使 辟 从 神经 


新 生 儿 周围 神经 损伤 上 


后 或 弯曲 。 Wa Eh, 


E UM 
BERI ( SUME paralysis): 


床 REBUN 。 如 第 


,大 部 分 


nn hà ener. 
未 恢复 


Bü. 


病例 可 


idt iE 


者 雷 行 神经 修复 


Wi . 手 的 什 


伤 为 神经 功 和 


J 于 治疗 后 2~3 个 


SJL, LL 
术 治 疗 


Tai sz ! 


ETE 


fi PRESB (facial nerve palsy) 第 


XJ EA pa 


J 


多 


Za 


JERR , 
向 1 神经 根 受累 ， 


4. dp PRESE 
j 


dad 密切 关系 ， 
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部 位 , 肌 电 图 检查 及 神经 传导 试验 也 有 
麻 瘟 , 数 周 内 可 完全 恢复 。 生 后 第 


5 1 周 
月 内 获得 改善 和 治愈 ,如 为 神经 撕 裂 则 


于 胎 头 在 产道 下 降 时 母亲 铸 骨 庄 迫 
5 一 侧 , 眼 不 能 闭合 、 
注意 保护 角膜 ,多 
1 能 自行 恢复 个别 因 神 经 


VE [个 月 内 全 


锁骨 才 


牵 擦 感 ,甚至 可 扣 及 骨 痢 硬块 , 患 侧 拥抱 反射 减弱 或 消 
d. ES 学 者 认为 也 无 须 处 理 , 随 着 
错位 及 畸形 均 自 行 消失 ;也 可 在 患 侧 有 


中 最 常见 的 一 种 。 由 
才 度 牵 拉 受 损 , 足 月 、 AR 
5.6 有 侨 神 经 根 最 易 受 损 
患 侧 整 个 上 肢 下 垂 . 内 收 , 不 能 外 展 及 外 转 。 肘 关节 
包 反 射 不 能 引出 。@ 
Iz 
Sg 
1 胸椎 根 的 交感 神 
RERS. IERT 


dg an 
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1 或 产 钳 助 产 


广泛 性 肿胀 ， 


症 者 ,应 在 严格 无 菌 操作 下 抽 吸 血肿 ， 
E。 同 时 每 日 肌 内 注射 1 次 维生素 


Kilmg. 共 3 次 。 
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遗传 性 疾病 是 指 由 遗传 物质 发 生 改 变 而 引起 的 或 者 是 由 致 病 基 因 所 控制 的 疾病 , LITIR 
性 .终身 性 和 家 族 性 的 特征 。 

遗传 性 疾病 种 类 繁 : ed 分 散在 临床 各 专业 ,导致 畸形 .代谢 异常 ,神经 和 
肌肉 功能 障碍 ,病死 率 和 残疾 率 均 较 高 。 尽 管 单一 遗传 R ARR | 总 ki Li 
疾病 在 儿科 疾病 中 所 占 的 比例 较 高 。 然 而 由 于 多 数 遗 传 性 疾 iaaa Za 
患 儿 常 伴 有 智力 低下 和 体格 残疾 ， 的 预防 就 更 为 重要 。 和 和 营养 不 良性 疾病 
得 到 较 有 效 的 控制 ,以 及 遗传 性 疾病 检测 技术 的 进步 ,遗传 性 办 中 的 地 位 越 显 重要 。 
据 统 计 (OMIM 网 站 ), 遗 传 性 疾病 的 种 类 多 达 2 万 余 种 ,临床 表 型 和 致 病 基因 都 已 明确 的 遗传 性 
疾病 有 3555 余 种 ,统计 结果 见 表 8-1- 


表 8-1 “临床 表 型 和 致 病 基 因 都 明确 的 人 类 和 孟 德尔 遗传 性 疾病 (至 2012 4p 8 H) 


常 染色 体 疾 病 3260 种 | 线粒体 基因 病 28 fih 
F 263 种 | md 3555 种 
4 种 | 


近 10 余年 来 ,遗传 性 疾病 的 诊治 方面 取得 了 显著 的 进步 ,DNA 水 平 上 的 基因 突变 . 找 贝 数 
变异 以 及 甲 基 化 异常 所 导致 的 疾病 可 以 通过 DNA 分 析 获 得 明确 的 诊断 ,并 能 预测 疾病 的 严重 
程度 - 新生 儿 疾病 筛 查 . 产 前 盘查 和 产 前 诊断 的 进步 ,推动 了 遗传 性 疾病 的 早期 诊断 和 预防 , 同 
时 ,饮食 治疗 和 药物 治疗 的 发 展 , 极 大 改善 了 患者 的 预后 -本章 重点 介绍 染色 体 病 和 遗传 代谢 病 - 


第 一 节 概 


i 


» 


遗传 性 疾病 的 分 类 
yer 物质 的 结构 和 功能 改变 的 不 同 , 可 将 遗传 性 疾病 分 为 5 大 类 : 
.染色体 病 (¢ iromosomal disorders) erige ltd 根据 染色 体 异 常 的 
性 质 , 可 ] 分 为 染色 体 数 日 异常 和 染色 体 结构 异常 染色 体 数 上 月 异常 是 指 收 条 染色 体 的 五 失 或 A 
增加 ,比如 唐 氏 综合 征 ;染色 体 结 和 miri jk xL SZ RI US Co, D FI AY e (o I ^ iil 
技 结 爸 改 变 , 明 价 的 染色 体 畸 变 综合 征 有 数 百 种 。 根 据 涉及 的 染色 体 , 桨 色 休 病 又 可 分 为 常 
党 iiis 异常 两 大 类 。 随 着 基因 芯片 技术 的 发 展 ,目前 所 发 现 的 染色 体 的 微 缺 ie. 
ELE rp AC Te He C Ho HR PRU GE 
2. BERIGAN rea disease) PA JEA ETE rh EEA AE Da] a E P s (19 a 做 性 痪 
病 , 每 种 单 基因 病 均 源 自 相关 基因 的 突变 ,此 类 疾病 目前 报道 已 达 数 干 余 种 ,但 每 种 疾病 的 发 病 
T IET. 在 一 对 基因 中 只 要 有 1 个 敏 病 基 因 存 在 就 能 表现 性 状 , 称 显 性 基因 ;在 一 对 基因 中 
vi 2 个 等 位 基因 同时 存在 病 释 时 才能 表现 性 状 , 称 隐 性 基因 ， 单 基因 遗传 性 疾病 按 不 同 踪 传 模 
式 分 为 以 下 5 类 遗传 方式 : 
(D 党 染色 体 显 性 ; HE Cautosomal dominant inheritance): SOA AE p4 fi 35 V (6 p pog Hd i 
AE A SOFESOR AED i4 FA, PIGET RIER lia fd RM d 
AE ed Kom, AAP d Aat ooh rd. 子女 有 50% HI CITAS K: E R 
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有 病 , 子 女 有 75% 的 是 阁 风险 深 : 男 女 发病 机 会 革 父母 的 同胞 或 上 代 有 病 , 父 母 无 病 ,子女 一 
般 无 病 。 但是. 丰 时 和 由 于 痪 闻 外 显 率 的 不 同 ,可 表现 为 完全 显 性 ,不 完全 显 性 .延迟 显 性 ( 杂 合 子 
Aa dU] EHEOE TE lis t [p Et Fr 4 e, Iri E VEREREHRAO SF, EPI h TAE 
因 新 dí 较 高 ,许多 常 染 色 体 显 性 遗传 性 疾病 患者 

没有 可 Pues 


改 病 基 因 在 常 染 色 体 上 Au 16 aa 
基因 - RH 1 个 4 4 个 体 不 发 病 ,为 致 病 基 2 个 相同 的 i 
合子 ) 才 致 病 。 £i e (COPIE yr e CLUSTER 家 
母 均 为 健 i .同胞 中 259% 42333 2566 正常 ,50% 29A o 
4 f fs m s 9E AU ERE US CLUSTER E A C EDO AY c 

(3) X i£ RATE ji 


X 3e GR E IBOR XE DSL Ne 
te Miti (4 UA : 敏 病 基因 ,多 为 表 型 正常 自 MEORE Vr. DaT X 
We D DL Aia VIPER AR X 染色 体 .即使 是 隐 性 基因 ,也 会 发 病 ,如 血 友 病 HEIT 
ý 民 等 ”家 系 特点 是 男性 患 少 与 正常 女性 婚配 ,男性 均 正常 ,女性 均 是 携带 者 ;女性 携 
带 者 与 正 笛 男性 婚配 .男性 50% 为 患 x ,女性 s0% 为 携带 者。 
(4) 义 连锁 显 性 遗传 (X-linked dominant inheritance); X 连锁 显 性 遗传 致 病 基 因 在 X 染色 体 
上 -家系 特 点 是 患者 双 革 之 一 是 患者 .男性 患者 后 代 中 女性 都 是 患者 ,男性 都 正常 ;女性 患者 后 
代 中 ,50% 为 患者 女性 患 省 病情 较 轻 .如 抗 DD fly. HUTIBO X 连锁 显 性 遗传 家 系 经 常 表现 
为 只 有 男性 患者 并 且 男 男 与 外 哎 回 患 疾病 的 情况 。 
(5) Y i fiet 4 CY-linked inheritance): Y 连锁 遗传 致 病 基 因 位 
症状 ,由 父 传 子 , 例 如 性 别 决定 基因 (SRY 基因 ) 突变 所 致 的 性 反 转 
3. 多 基因 遗传 性 疾病 (polvgenic disease? iid Fire Muni 素 共 同 作用 .每 
填 基 因 作 用 微小 ,但 有 积累 效应 , 敏 使 超出 闪 值 而 寻 的 总 和 加 上 环境 因素 的 
影响 ,就 决定 了 个 体 的 疾病 性 状 ， 例 如 2 型 糖尿 各 .兔唇 等 ,都 属 多 基因 遗 
传 性 疾病 
4. psi si (mitochondrial disease) AZ% | 胞 中 有 一 部 分 DNA 存在 于 细胞 浆 内 , 称 为 线 粒 
NA, 按 地 系 遗传 ”其 | 为 一 组 较为 独特 的 遗传 ; ,目前 已 发 现 60 余 种 疾病 与 
对 突变 有 关 , 例 如 脂肪 酸 氧 化 障碍 .呼吸 链 酶 缺陷 .特殊 类 型 的 糖尿 病 .脑病 JL 
5. 基因 组 印记 (genomic imprinting) 基因 组 印记 (又 称 遗 传 印 记 ) 是 指 基 因 根 据 亲 


-linked recessive inheritance 


Pd ES 


体 上 ,只 有 男性 出 现 


代 的 不 同 
而 有 不 同 的 表达 ,印记 基因 是 指 仅 一 方 亲本 来 源 的 同 源 - Hiis, 而 来 自 另 一 亲本 的 不 表达 , 即 
基因 根据 来 源 某 代 的 不 同 击 有 不 同 的 表达 临床 上 , 接 一 表 型 的 一 对 等 JARRIA i] 


而 旦 差异 性 表达 , 即 等 位 基因 的 表达 如 来 自 父 Pt 不 Wigs „Prader-Willi 
AUG fiE IE Angelman £i enti ABIE 15q11-13 dit & , Prader-Willi 综合 征 是 父 源 性 15911-13 缺失 ( 母 

EAA, Angelman £g £r fil Jy FEE 15q11-13 缺失 ( 父 源 "m 亲 二 体 )、 基 因 组 印记 还 影响 某 
KIIJ d PIE Jh b o Ay 


2. NET EXOITO TE ERIS 
Je CHE VEM A FERIR I M Heat WER RO BEINET AIRE, oc SE n 9: vog fr X: 
站 或 其 及 产物 的 改变 ”遗传 性 疾病 的 诊断 是 开展 遗传 咨询 和 防治 的 基础 ,遗传 性 疾病 的 诊 
斯 要 注意 收集 以 下 资料 
1. 病史 
(D 对 有 宠 大 性 畸 形 , 特 吻 而 容 、. 生 长 发 育 障 得 .向 力 发 硼 洲 后 ,性 发 谊 异常 或 有 遗传 性 疾病 
家 族 中 者 , 凡 做 详细 的 家 系 调查 和 家 谱 分 析 . 了 解 其 他 成 员 的 健康 状况 ， 新 生 玫 期 出 现 黄 疝 不 


SE ”遗传 性 疾病 


| 3B JS .持续 呕吐 . 肝 肿 大 惊厥. 低 血糖 . 酸 中 毒 ,高 氮 血 症 电解质 异常 以 及 尿 中 有 持续 臭 味 ， 
应 疑 为 遗传 代谢 病 , 并 做 进一步 检查 。 
(2) 记录 母亲 妊娠 史 , 如 胎儿 发 育 情 况 .母亲 有 无 糖尿 病 、 羊 水 过 多 或 过 少 等 。 糖 尿 病 母亲 
| 婴儿 畸形 发 生 率 高 。 羊 水 过 多 时 胎儿 常 伴 有 畸形 。 
| (3) 应 详细 询问 母亲 孕期 用 药 史 及 病史 , 马 形 虫 .风疹 及 巨细 胞 病毒 感染 能 造成 胎儿 器 官 畸 
形 ,但 病史 不 一 定 与 畸形 有 因果 关系 。 昌 然 回顾 性 流行 病 学 调查 认为 一 些 药物 与 畸形 有 关 , 但 
真正 能 证 实 的 药物 致 畸 因 素 很 少 。 
2. 体格 检查 ”头面 部 注意 头 围 ,有 无 小 头 畸 形 .小 不 颌 畸形 , 耳 的 大 小 . 耳 位 高 低 RE AR 
R OARRA LRR BAARS ATERRAR, Ñ Bhet F RBH EEM 
HE FEKE AAEN, TERE .胸廓 异常 ,注意 关节 活动 是 否 正 常 ,注意 皮肤 和 毛发 色素 、 
| 手 纹 .外 生殖 器 等 。 注 意 黄 盖 、 肝 脾 肿 大 和 神经 系统 症状 。 嗅 到 一 些 不 正常 的 汗 味 或 尿 味 等 , 提 
| 示 某 些 遗 传代 谢 病 的 可 能 。 
| 3. 实验 室 检 查 
| (1) 染色体 核 型 分 析 : 染 色 体 核 型 分 析 是 经 典 的 细胞 遗传 检测 技术 ,是 将 一 个 处 于 有 丝 分 裂 
中 期 的 细胞 中 全 部 染色 体 按 大 小 及 形态 特征 ,有 秩序 地 配对 排列 ,观察 有 无 染色 体 数 月 或 结构 
异常 。 染 色 体 核 型 分 析 是 习惯 性 流产 .不 孕 不 育 ,性 发 育 落后 以 及 智力 低下 等 患者 寻找 遗传 学 
病因 的 常规 检测 方法 。 染 色 体 核 型 分 析 只 能 检 出 染色 体 数目 异常 和 大 片段 结构 异常 ,染色 体 的 
微 缺失 , 微 重 复 与 各 类 基因 突变 均 无 法 通过 染色 体 核 型 分 析 检 出 。 
(2) 奖 光 原 位 杂交 (FISH) 技术 :FISH 是 用 荧光 素 标记 的 特定 DNA 作为 探 针 进行 原 位 杂交 
来 检测 患者 样本 中 的 目的 DNA 序列 。 通 过 荧光 显微镜 对 样品 进行 观察 ,能 够 实时 看 到 探 针 信 
号 的 有 无 及 在 染色 体 上 的 位 置 。FISH 检查 必须 预先 知道 异常 发 生 部 位 并 有 针对 性 地 选择 特异 
性 探 针 ,只 能 对 个 别 问题 进行 分 析 。FISH 技术 主要 用 于 染色 体 上 的 微小 缺失 ,这 些微 缺失 综合 
征用 专 统 的 染 色 体 分 析 方 法 不 能 识别 ,包括 Prader-Willi 综合 征 、 Angelman 综合 征 、Williams 综 
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(3) 基因 芯片 技术 :基因 芯片 技术 是 近年 遗传 学 检测 的 重大 进展 , 它 可 以 通过 - -次 实验 对 
涯 本 的 整个 基因 组 进行 检查 。 与 传统 的 遗传 学 检测 手段 相 比 ,基因 芯片 检测 有 如 下 特点 : 
Ns 张 芯 片上 检测 整个 基因 组 的 基因 拷贝 数 变 异 (copy number variations, 
CNVsO 多 检测 分 辩 率 高 :传统 的 核 型 分 析 即 使 分 状 率 最 高 ,也 只 能 检测 大 于 10Mb (M1 x 109 
的 片段 ,而 基因 芯片 能 够 检测 小 于 100kb (1k=1x10’), 甚 至 1kb 的 拷贝 数 变异 。SNP 芯片 能 检测 
单个 核 芽 酸 的 改变 . 
在 临床 上 ,基因 芯片 有 两 类 主要 用 途 。Q@ 用 于 检测 染色 体 拷贝 数 变异 的 疾病 ,这 是 目前 临 
床 诊断 各 类 染色 体 微 缺失 和 微 重复 综合 征 的 首选 方法 ;@@ 进 行 单 核 葵 酸 多 态 性 分 析 , 用 于 复杂 
疾病 以 及 多 基因 遗传 性 疾病 f 关 性 研究 。 

(4) DNA 分 析 : 基 因 诊 断 是 在 DNA 水 平 上 对 受 检 者 的 某 一 特定 至 
从 而 达到 对 疾病 进行 特异 性 分 子 诊断 的 目的 。DNA KIFAA 其 他 组 织 , 包 括 羊水 细胞 
和 绒毛 膜 绒毛 细胞 (用 于 产 前 诊断 ). 口 腔 香 膜 细胞 ( 咽 拭 子 ) 和 成 纤维 旨 胞 (通过 皮肤 活检 获取 小 
从 这 些 组 织 中 能 够 得 到 足够 的 DNA。DNA 扩 增 技术 ,如 聚合 醒 链 反应 (PCR), 能 够 从 少量 的 
细胞 中 扩 增 DNA ,然后 进行 DNA 直接 测序 分 析 。 基 因 诊 断 在 临床 诊断 和 产 前 诊断 中 占有 
妥 地 位 ,能 够 在 基因 水 平 诊断 遗传 性 疾病 ,也 可 检测 出 携带 者 ,是 一 种 快速 .灵敏 和 准确 的 检测 
F 段 
(5) 生化 学 测定 ;测定 血 . 尿 等 体液 中 的 生化 代谢 物质 ,例如 血糖 . 血 氨 .电解 质 \ 明 体 、 乳 酸 / 友 
近年 开展 的 遗传 代谢 病 串 联 质谱 检测 技术 (CMSMS) .气相 色谱 - 质谱 技术 (GC/MS) 
ga LL R JEA R KEMA 工具 ,特别 是 串联 质谱 技术 ,能 对 微量 血 一 次 进行 30 多 种 氨 


病 基因 进行 分 析 和 检测 ， 


m 


iz 


基 酸 有 机 酸 脂肪酸 代 
测定 红细胞 .向 细 有 


4. 遗传 咨询 fovet 


传 性 疾病 在 一 个 家 
Ze BRUT AA Pe HE 
明 原 因 疾 病 的 家 庭 成 员 
体 或 致 病 基 因 携 带 者 ; 


D 


内 


@ 孕 早期 接触 放射 线 oi Mg E 


或 生育 者 。 
值得 注 


的 是 , 先 


表现 为 先天 化 


咨询 对 象 应 包括 


首 病 将 摔 性 小 脑 共 济 失调 等 。 


谢 性 疾病 的 检测 ,在 临床 检验 中 发 挥 


ja 皮肤 成 纤维 细胞 中 
从 询 医 师 和 咨询 者 即 遗 传 


有 儿 出 生 的 最 有 效 的 方法 ,咨询 医师 1 


iE! t fet aei 
司 不 明 原因 的 反复 流产 ,死胎 、 死 产 


:疾病 不 完全 等 


天 性 疾病 和 家 族 ; 
来 型 ,可 为 遗传 | 


um 


1 的 发 生 .再 发 风险 和 防治 上 所 面临 


随 药 物 或 病原 生物 感染 者 ;@ 有 遗 人 


, 均 是 由 犁 母 在 妊娠 期 间 受 到 病原 生物 体感 染 所 致 。 同 样 
元 出 生 时 无 异常 表 型 ,要 到 特定 的 年 龄 才 
在 临床 上 ,严格 区 分 由 遗传 因素 与 


第 八 章 ”遗传 性 疾病 


年 着 重要 作用 


生 是 诊 BERUNA AERA o 


专 性 疾病 患者 本 人 或 其 家 属 , MAR 
的 问题 进行 一 系列 的 交谈 和 讨论 ,是 
需 协 助 先 证 者 明确 遗传 性 疾病 的 诊断 


D 已 确诊 或 怀疑 为 遗传 性 疾病 的 患者 及 其 亲属 ;@@ 连 续 发 生 不 
J 先天 性 畸形 ,病因 不 明 的 智力 低下 患者 ;@ 易 位 染色 


-及 不 孕 ( 育 ) 夫妇;@@ 性 发 育 异 常 者 ; 
传 性 疾病 家 族 史 并 拟 结婚 


同 于 遗传 性 疾病 。 所 谓 先 天 性 疾病 
性 疾病 ,但 并 非 都 是 遗传 性 疾病 ,如 先 


素 所 造成 的 先 


TEREA 


天 性 畸形 (congenital malformation) EX !H ^E IH (birth defects) 有 一 定 的 困难 ,但 又 十 分 必要 , 这 将 


有 助 于 控制 和 减少 遗传 性 疾病 和 出 生 缺 陷 患 儿 的 出 生 , 有 助 于 提高 人 口 素质 ,尤其 是 出 生 人 口 
5. 预防 ”遗传 性 疾病 是 一 类 严重 危害 人 类 身心 健康 的 难 治 疾患 ,不 仅 给 家 庭 及 社会 带 来 沉 


难 或 昂贵 ,难以 普 
目前 防治 的 重 


3f Sz ji 


重负 担 ,而 且 和 危及 子孙 后 代 , 直 接 影响 人 口 素 质 的 提高 。 


和 在。 因此 ,为 减少 遗传 性 疾病 的 发 


:是 贯彻 预防 为 主 的 方针 ,做 好 三 级 预 
发 生 和 出 生 , 或 者 出 生 后 及 

一 级 预防 :防止 遗传 性 疾病 的 发 生 
高 150 倍 , 畸形 率 也 要 高 3 倍 和 多 ,国家 法 律 禁止 直系 


早 治疗 ,避免 有 遗传 性 疾病 的 患 儿 发 病 。 


于 多 数 踪 传 性 疾病 的 治疗 仍 颇 为 艰 
.广泛 开展 预防 工作 就 显得 格外 重要 。 
防 , 防 止 和 减少 有 遗传 性 疾病 患 儿 的 


女 患 智力 低下 的 比例 比 非 近亲 婚配 的 要 
缘 和 三 代 以 内 的 旁 系 血缘 结婚 。 凡 本 人 


或 家 族 成 员 有 遗传 性 疾病 或 先天 性 畸形 史 .家 族 中 多 次 出 


产 者 ,应 进行 遗传 咨询 ， 
后 积极 进行 婚 育 指导 ,对 


但 致 病 基 因 携 带 者 却 相 
者 达 1 : 50~1 


或 胎儿 进行 生长 和 生物 标志 物 的 检测 ,确定 诊断 ,减少 遗 
或 者 先天 缺陷 ,T 可 用 不 同 的 产 前 诊断 方 法 进行 诊断 。 
(超声 .胎儿 镜 检 查 )、 染 色 丛 
定 ) 来 诊断 。 所 用 标本 的 采 
包 等 方法 来 完成 

疾病 出 生 后 的 治疗 。 
化 检查 或 染色 体 分 析 作 


t 


s JLA 
级 预防 :遗传 性 


: 60 ; 句 双亲 之 一 为 染色 体 平衡 易 位 
者 的 检 出 有 助 于 积极 进行 婚 育 指 导 或 产 前 诊 时 


在 遗传 咨询 的 基 mE 


找 出 病因 ,明确 诊断 


j 当 多 ,例如 茉 丙酮 尿 症 的 发 病 
其 后 


。 在 人 群 或 者 高 危 家 族 及 时 检 出 携 

预防 和 减少 遗传 性 疾病 患 儿 的 出 生 县 有 现实 意义 。 
2. Aie on GR &- T) 或 3 

表 正 常 的 个 体 。 携 带 者 检 出 的 意义 在 于 :在 群体 中 每 各 


现 或 生育 过 智力 低下 儿 或 反复 自然 流 
tte ,并 在 检 出 


括 易 位 染色 体 , 且 能 传递 给 后 代 的 外 
! 隐 性 遗传 性 疾病 的 发 病 率 虽然 很 低 ， 
1 : 11 000, 但 人 群 中 的 致 病 基 因 携 带 
异常 胚胎 的 几率 较 高 ;@@ 对 隐 性 遗传 
和 ,对 预防 和 减少 遗传 性 疾病 患 儿 的 出 


-, 有 目的 地 进行 产 前 诊断 , 即 通过 直接 或 问 接地 对 孕期 胚胎 


:检查 (细胞 遗 
可 由 羊膜 腔 穿刺 术 .绒毛 腊肉 


出 早期 诊断 。 新 生 儿 疾病 筛 查 是 # 


JE .敏感 的 检验 方法 , 久 


JE RE E EKERI HIA 


学 技术 ) 及 基因 分 析 或 其 表 


传 性 疾病 患 儿 出 生 。 根 据 特定 的 遗传 

例如 通过 观察 胎儿 表 型 的 形态 特征 
产物 测定 ( 酶 和 生化 测 
REWER 脐带 穿刺 术 和 从 母 血 中 分 


新 生 儿 疑 有 遗传 性 疾病 ,出 生 后 即 尽 可 能 利用 血 生 


站 素质 的 重要 措施 之 一 ,通过 快 
带 检 ,从 而 使 患 儿 在 临床 上 尚未 出 现 
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疾病 表现 而 其 体内 生化 .代谢 或 者 功能 已 有 变化 时 就 作出 早期 诊断 ,并 且 结合 有 效 治 闻 i 
AERA 可 逆 性 损害 ,保障 儿童 正常 的 体格 发 育 和 智能 发 育 ， EM DU A JD Log i E 
在 全 国 逐 步 推广 ,各 地 主要 筛 查 先天 性 甲状 腺 功能 减退 症 和 葵 丙 天 尿 症 两 种 导 敏 智能 发 育 障碍 
的 疾病 。 基 丙酮 尿 症 发 病 率 约 为 1 : 11 000, 先 天 性 甲状 腺 功能 减退 } 约 为 1 : 3000, 43 
的 地 区 开展 了 和 葡萄糖 -6- 磷酸 脱氧 酶 缺乏 证 .先天 性 肾上腺 皮质 增生 症 科 查 ,个 别 城市 已 经 开展 
了 串联 质谱 新 技术 的 遗传 代谢 病 第 查 , 大 大 扩大 了 饰 查 的 疾病 谱 。 失 病 第 查 可 使 患 儿 出 
^E 2~4 周 内 得 到 确诊 。 通 过 后 续 积极 治疗 , 极 大 降低 了 遗传 代谢 性 疾病 的 危害 


第 二 节 染色 体 病 


染色 体 病 是 由 于 各 种 原因 引起 的 染色 体 数目 和 (或) 结构 异常 的 疾病 ,通常 浴 及 数 个 此 至 上 
百 个 基因 - 党 T. 智力 低下 ,生长 发 育 迟 缓和 多 系统 功能 障碍 , 收 又 称 为 染色 体 
畸变 综合 征 (chromosomal aberration syndrome). 染色 体 疾 病 在 新 生 儿 中 的 总 发 生 浆 约 为 0.6%、 
根据 畸变 eal EET N 常 染色 体 病 和 性 染色 体 病 两 大 类 。 其 中 性 染色 体 异常 占 0.2296, 
党 染色 体 异常 占 0.40%。 桨 色 体 畸 变 往 往 发 生 在 亲 代 生 殖 细胞 形成 过 程 中 

RERS) 

染色 体 的 畸变 包括 染色 体 数 目 异常 和 结构 异常 两 大 类 ,也 有 染色 体 数 日 异常 和 结构 异常 同 
时 存在 的 情况 。 

1 染色 体 数 目 异常 ”是 由 于 染色 体 在 减 数 分 裂 或 有 丝 分 裂 时 不 分 讽 ,而 使 46 条 染色 体 问 
有 数目 增加 或 减少 。 如 果 是 整个 染色 体 组 增 减 ,产生 整 倍 体 变异 ,含有 3 个 或 3 个 以 上 染色 体 
组 的 细胞 称 多 倍 体 (polyploid), 按 多 倍 体 的 染色 体 组 数 ,可 称 为 三 倍 体 (69,XXX .69,XXY) 和 四 
HIE (02, XXXX .92,XXYY)。 多 倍 体 多 在 胚胎 期 死亡 而 流产 ,临床 上 罕见 ， 如 果 是 个 别 染色 休 
的 增 减 ,产生 非 整 倍 体 变 异 , 称 非 整 倍 体 ( aneuploid)。 临 床上 常见 的 是 在 三 倍 体 基 人 础 上 ,少数 染 
色 体 的 增加 形成 超 二 倍 体 (hyperdiploid), 或 减少 形成 亚 二 傍 体 (hypodiploid)， 亚 二 倍 体 中 比 二 
信 体 染 色 体 数 (2n) 少 一 条 染色 体 , 称 染色 体 为 单 体 ( monosomy), 由 于 基因 组 的 严重 失衡 ， JL (A 
难以 存活 。 染 色 体 单 体 生 存 的 唯一 例证 是 Turner 综合 征 , 核 型 为 453,X- 超 二 倍 体 中 比 二 倍 
本 染色 体 数 增加 一 条 染色 体 , 称 染 色 体 为 三 体 (trisomy),21- 三 体 是 最 常见 的 染色 体 数 日 畸变 


c 


如 果 同 一 个 体 的 细胞 存在 两 种 不 同 的 染色 体 核 型 , 即 体内 存在 两 种 或 两 种 以 上 的 细胞 系 ， 
tit 6r P (mosaic). ud fi JA de LAB, E Fre Bon io pec Lb DE O6 Ls I sea pom fe 
司 组 织 中 的 分 布 有 关 。 — Rote, VPE 2€ — f Hs PT ig e (blc s hob p 
2. REGEAR Jer TAPUA De pe C^, [4c UU 2 Fc. Wi eU A e 43 eh ie Hg 
他 dh 发 生 结构 重 排 而 导致 缺失 . 倒 位 、 易 位 .等 辟 、 环 形 染 色 体 等 改变 根据 遗传 
物质 是 否 玉 失 , 染 色 体 结构 异常 可 以 分 为 平衡 性 与 非 平衡 性 两 类 。 如 果 浴 色 体 携带 的 遗传 物 
页 没有 m 而 只 是 位 置 ze E PRHE Y E ax esent pue Et Sees A VL ng E ff TE 
结构 异常 如 染色 体 平 衔 易 位 


( paracentrie inversion) 等 e^ 


cu 


K 


balanced translocation) BY [8] £8) sz ( pericentrie inversion) T [A] 倒 位 
结构 异常 携带 者 本 人 通常 没有 临床 表 型 ,但 是 出 十 会 生成 宪 常 
如 子 ,因此 这 些 携带 者 在 生育 后 代 过 程 中 哆 容易 发 生 不 刍 ,流产 ,并 用 可 能 生育 患 有 染色 体 病 的 
后 代 ide x ABA EPOR AE: FS C, jo RI GAK AA St ie ME Pn an EE E 
病 的 发 生 


— ij] V, A 8-2 
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表 8-2 能 导致 染色 体 畸 变 的 原因 
染色 体 畸 变 的 原因 dd 述 , 
1. 物理 因素 x £V jp e Ru es d BERE US ze C fnis 剂量 的 增高 而 增高 ， 
好 接触 族 射线 后 . 共 了 于 代 发 生 染 色 体 畸变 的 人 
2. 化 学 因素 许多 化 / 亢 代谢 药物 、 j 物 等 PIRA, HEH CNH PAE pg) 可 
敏 洪 色 体 畸变 增 打 
3. 生物 国 来 Mt d (i| UP 2 d KUZI d LE REL v ERE i . 腿 腺 炎 病 毒 的 感染 可 引 


SEULS ipa Tur dd 


4. 孕妇 年 龄 iT 


19 pa 率 明显 上 升 ,因此 高 龄 孕妇 


过 程 中 发 生 染色 ff equi y 
FENA n 


ti de tY ti 的 全 于 是 一 


5. XA A 站 可 能 传 名 些 平衡 易 位 的 携带 者 

【 染色 体 病 的 临床 特征 】 

1. 常 染 色 体 病 Dni Us Cup ELS ox e EUR i 产生 的 综合 征 , 其 共同 的 特征 为 :DD 生 
长 发 育 迟 缓 ;@ 智 能 发 育 落 后 :本 多 发 性 先天 性 畸形 : ni IEEE .骨骼 畸形 .特殊 面 容 .皮肤 纹理 
最 常见 的 是 店 氏 综合 征 , 甚 次 是 18- 三 体 综合 征 .13- 三 体 综合 征 及 5P- 综合 征 等 

. 性 染色 体 病 HUTEUE CL [IE N 2X Y 数目 异 itte 一 般 没有 常 染 色 体 病 严 重 ， 
ERE ZZ f$ BIS aX pd s drei LIT d Turner RA ME | Klinefelter 综合 征 , 其 次 尚 有 XYY .多 X 


【 染色 体 核 型 分 析 的 指 征 
在 临床 上 Ar A ee HR BRE Rr OLII 
DA 多 种 先天 性 JE ; Op] es kin 2 


PAREZ ARNT E OFRE 


Pi (6 KZA 4r : COPIE 4&3 3e ERI E 
智能 发 育 障 得 ; 国 性 发 育 异 常 或 不 全 ;:@) 诛 发 性 


Fi BE 


居民 综合 征 


唐 氏 综合 征 , 又 称 21- 三 体 综合 征 ,以 前 也 称 先 天 思 型 ,是 人 类 最 早 被 确定 的 染色 体 病 , 在 活 
产 婴 儿 中 发 生 率 约 为 1 : 1000-1 : 600, 母 亲 年 龄 越 大 ,发 

【 遗传 学 基础 】 

细胞 遗传 学 特征 是 第 21 号 染色 体 呈 三 体征 (trisomy 21), 其 发 生 主要 是 由 于 亲 代 之 一 的 生 
和 殖 细胞 在 减 数 分 裂 形 成 配子 时 ,或 受精 卵 在 有 丝 分 型 时 ,21 号 染色 体 发 生 不 分 离 ,胚胎 体 细胞 内 


存在 一 条 额外 的 21 号 染色 体 
[ 临床 表现 】 
本 病 
NS 


主要 特征 为 智能 


随 蜡 常 细胞 核 型 所 占 百分比 而 异 。 
. 特殊 面容 


TARTE 


K " IRR IH SE BORSE ER 


WARE AKHA RENTA js, aK E aE 


b, do AXI] ES , enia tfj vu A d 
. 智能 落 

mirus 

IH ag] d 

号 染色 体 

ju 


这 是 本 病 最 突出 、 最 ) 
ALI AS T] FEJE 

it Cr UH EU Lif JA AE TR 
: 体 细胞 在 中 概 神 经 中 的 分 
M rp dms] 


后 


对 
) 4 


| 
| 


j 


落后 ,特殊 面容 和 生长 发 育 


出 生 时 即 有 明显 的 特 


的 智能 发 育 隐 


Yit a (b Ll e tfi 


受 . 并 可 伴 有 多 种 畸形 。 临 床 表 现 的 严 


PI E 
,可 


R| 8-1), 
MEHER, 
, 头 小 而 
村 难 
RRI 
BAYIN 
以 及 21 
fil £T AR KE 


iJ EUR 


33s 
UL 


NUES. 
t 


Pr 


图 8-1 


^l 


唐 


3. 生长 发 育 迟 缓 ” 患 儿 出 生 的 和 


<: 


II 体重 均 较 正常 多 低 . 生 后 体格 发 育 ERER PR. 
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身材 矮小 , 骨 龄 落后 于 实际 年 龄 ,出 牙 迟 且 顺 序 异常 ;四 上肢 短 , 韦 带 松弛 ,关节 可 过 度 弯曲 ; 肌 张 


力 低下 , 腹 脱 

4. 伴 发 畸形 
能 力 。 约 50% 的 患 儿 伴 有 先天 性 
淋巴 细胞 所 


5. 皮 纹 特点 “手掌 出 现 猿 线 (f 
增多 。 
[ 实验 室 检查 】 


色 体 


一 条 


q10) 


患 儿 体 内 
XY (或 XX)/47,XY (或 XX),+21。 此 型 患 儿 临 床 表现 


水 细 


ev 
Hu 


隆 , 可 伴 有 脐 疝 ;手指 粗 短 ,小 指 才 
部 分 男孩 可 有 隐 尝 ,成 年 后 大 多 无 4 
心脏 病 ,其 次 是 消化 道 
病 的 发 生 率 明显 高 于 正常 人 群 ,免疫 功能 低下 , 易 患 感染 性 疾病 。 如 存活 至 成 人 
期 , 则 常 在 30 岁 以 后 即 出 现 老年 性 痴呆 症状 。 


短 , 中间 指骨 短 宽 , 且 向 内 弯曲 。 
育 能 力 。 女 孩 无 月 经 , 仅 少 数 可 有 生育 


直 形 。 先 天 性 甲状 腺 功能 减退 症 和 急性 


称 通 贯 手 ), 轴 三 角 的 atd 角度 一 般 大 于 45° ,第 4、5 T pee 


1. 细胞 遗传 学 检查 ”根据 核 型 分 析 可 分 为 三 型 : 
(1) 标准 型 : 约 占 患 儿 总 数 的 95% 左右 , 患 儿 体 细胞 染色 体 为 47 条 ,有 一 条 额外 的 21 号 染 


, 核 型 为 47,XX (或 XY),+21。 


(2) 易 位 型 : 约 占 2.5%~5%, 染 色 体 总 数 为 46 条 ,其 中 一 条 是 额外 的 21 号 染色 体 的 长 臂 与 


近 端 着 丝 粒 染 


14 号 染 
,+21。 
G) 符合 体型 :此 型 约 占 2965-460 


存在 两 种 细胞 系 , 一 种 为 了 


2. 荧光 原 位 杂交 
胞 进行 


可 快速 ; 


【 诊断 和 鉴别 诊断 ] 


以 21 号 染色 体 的 相应 部 位 序列 作为 探 针 ,与 外 周 
确 的 进行 诊断 。 在 本 病 患者 的 细胞 中 呈现 3 个 21 号 染色 体 的 荧光 


色 体 长 臂 形成 的 易 位 染色 体 , 即 发 生 于 近 着 丝 粒 染色 体 的 相互 易 位 , 称 罗 伯 
39) fr (Robertsonian translocation), 亦 称 着 丝 粒 融 合 。 易 位 染色 体 以 13- 
多 见 。 如 


号 染色 体 最 为 


号 与 14 


色 体 与 21 号 染色 体 罗 伯 逊 易 位 导致 21- 三 体 ,例如 46, XY ,der(14;21) (q10; 


,由 于 受精 卵 在 早期 分 裂 过 程 中 发 生 了 21 号 染色 体 不 分 离 ， 
FE 常 细胞 ,一 种 为 21- 三 体 细胞 ,形成 柑 合 体 ,其 核 型 为 46， 
的 严重 程度 与 正常 细胞 所 占 百分比 有 关 。 
血 中 的 淋巴 细胞 或 羊 


典型 病例 根据 特殊 面容 .智能 与 生长 发 育 落后 . 皮 纹 特点 等 不 难 作出 临床 诊断 ,但 应 进行 染 
色 体 核 型 分 析 以 确诊 。 新 生 儿 或 症状 不 典型 者 更 需 进 行 核 型 分 析 确诊 。 

本 病 应 与 先天 性 甲状 腺 功能 减退 症 鉴别 ,后 者 有 颜面 黏液 性 水 肿 oe TR, Hc Uo UR 
养 困难 、 便 秘 .腹胀 等 症状 ,可 测 血 清 TSH T, 和 染色 体 核 型 分 析 进 行 鉴别 。 

【遗传 咨询 】 

标准 型 唐 氏 综合 征 的 再 发 风险 为 1% ,母亲 年 龄 越 大 , 风险 率 越 高 ,>35 岁 者 发 病 率 明显 上 
升 。 在 易 位 型 中 ,再 发 风险 为 49%~10%。 但 如 父母 一 方 为 21 号 染色 体 与 21 号 染色 体 罗 伯 撑 易 
位 携带 者 ,将 无 法 生育 染色 体 正常 的 孩子 ,因为 他 们 的 后 代 或 者 是 21 单 体 ,无 法 存活 到 出 生 , 或 
者 是 易 位 型 唐 氏 综合 征 患者 。 对 于 生育 过 唐 氏 综合 征 患 儿 的 孕妇 以 及 其 他 高 危 孕 妇 ( 如 高 龄 孚 
妇 ), 应 在 怀孕 期 间 进 行 羊 水 染色 体检 查 , 预 防 唐 氏 综合 征 患 儿 的 出 生 。 


绒毛 


[RIRE ) 


Je ER Gf t^t Mt) Js Hr c eol RE E o RE ENEA deus B- 


催促 性 腺 激素 (B-HCG) PJE 


A (AFP) 游离 肉 三 醇 (FE), 根 据 孕 妇 检 测 此 三 项 值 的 结果 


并 结合 孕妇 年 龄 ,计算 出 本 病 的 危险 度 ,将 孕妇 区 分 为 高 危 与 低 危 两 类 。 对 于 高 危 茸 妇 进 一 步 


进行 羊水 穿刺 作出 最 终 诊断 。 唐 氏 饰 查 的 优点 是 接受 度 高 ,只 需 采 血 一 次 即 可 完成 。 但 是 它 具 有 
假 阳 性 率 高 与 漏 检 率 高 的 缺点 。 目 前 正在 逐渐 发 展 一 些 新 的 无 创 复查 技术 。 最 新 的 人 研究 表明 , 采 
用 高 通 量 测序 的 无 创 检测 技术 能 够 将 检 出 率 提高 到 99% 的 水 平 ,并 且 将 假 阳性 率 降低 到 19% 以 内 。 


) 


治疗 】 


站 前 尚 巨 有效 治 疗 方法 。 要 采 


用 综合 措施 ,包括 医疗 和 社会 服务 ,对 上 患 省 进行 长 期 奉 心 的 


SATA 


第 八 章 ”遗传 性 疾病 


教育 。 要 训练 弱智 儿 和 掌握 一 定 的 工作 技能 。 对 患 儿 宜 注意 预防 感染 ,如 伴 有 先天 性 心脏 病 、 明 
肠 道 或 其 他 畸形 ,可 考虑 手术 矫治 - 
、 先 天 性 卵 梨 发 育 不 全 综合 征 


本 病 由 Turner 医师 于 1938 年 首先 报道 , 故 称 为 Turner 综合 征 (TS)。1959 年 证 实 该 病因 性 
染色 体 X EIEEE TS 在 活 产 女 婴 中 约 占 0.4%te, 该 病 是 人 类 唯一 能 生存 的 单 体 综合 征 。 
【 遗传 出 】 


本 病 由 于 细胞 内 X 染色 体 缺 失 或 结构 发 生 改 变 所 臻 ,可 能 的 机 制 为 :中 亲 代 生殖 细胞 的 减 
pub qe ci @@ 在 有 丝 分 裂 过 程 中 X 染色 体 的 部 分 丢失 。 患 者 染色 体 核 型 有 单 体型 LR 
GEA PE 


,其 中 以 X 染色 体 单 体型 最 为 常见 (可 占 0595), ERRO K SEE X 
(r SIER ,少数 病例 存在 Y 染色体 片段 或 来 源 不 明 的 染色 体 。 

[ 临床 表现 】 

患者 多 因 身 材 敌 小、 青春 期 无 性 征 发 育 、 原 发 性 闭经 等 而 就 诊 。 

典型 的 TS 串 者 在 新 生 儿 时 期 可 见 矣 后 皮肤 过 度 折 释 以 及 手足 背 发 生 水 肿 等 特异 性 症状 

儿童 期 常见 于 3 岁 后 身高 增长 缓慢 ,生长 速率 明显 下 降 ,大 多 低 于 -3SD ,青春 期 无 生长 加 
速 ,成 年 期 身高 约 135~140cm、。 颈 短 ,50% 有 菇 践 , 后 发 际 低 ,两 乳头 距离 增 宽 , 随 年 龄 增长 乳 
4eG3XCEUE. EKER, GEARS. 青 Min T 原 发 性 闭经 ,外 生殖 器 呈 幼 稚 型 ,不 育 。 
患者 常 伴 有 其 他 先天 性 畸形 ,如 主动 脉 缩 罕 肾脏 畸形 (马蹄 上 肾 、 易 位 肾 等 ). 指 ( 趾 ) 甲 发 育 不 良 ， 
第 4.5 掌骨 和 等。 智力 正常 或 稍 低 。 

实验 室 检查 ] 

1. 染色 体 核 型 分 析 TS 的 异常 核 型 有 以 下 类 型 : 

(1) 单 体型 :45,X 是 最 多 见 的 一 种 , 约 占 60%。 这 种 核 型 的 个 体 绝 大 部 分 在 妊娠 早期 自然 
流产 ,其 余 存 活 的 个 体 具 有 上 典型 的 临床 症状 。 

(2) RAM RAH Turner 综合 征 可 以 是 45,X 与 正常 核 型 的 袜 合 (45,X/46,XX), 也 可 以 是 
45,X 与 其 他 异常 核 型 的 嵌 合 (如 45,X/47,XXX), 约 占 该 病 的 25%。 细 胞 类 型 以 46,XX 为 主 的 
个 体 临 床 症状 较 轻 , 约 2090 的 患者 可 有 月 经 来 潮 , 部 分 有 生育 能 力 。 若 患者 以 45,X 细胞 为 主 ， 
m 单 体型 相似 。 

X 染色 体 结构 异常 :X 染色 体 结构 异常 也 可 能 导致 Turer 综合 征 , 其 中 短 臂 或 者 长 臂 的 
u— s 可 能 发 生 部 分 片段 的 丢失 。 如 46, X, del (X) (p12) 代 表 X 染色 体 短 
辟 1 区 2 带 以 远 的 片段 丢失 。 在 临床 上 还 经 常 可 以 看 到 一 些 特殊 的 X 染色 体 结构 异常 ,如 X 染 
色 体 长 臂 等 辟 染 色 体 。 同 时 ,各 类 X 染色 体 结构 异常 与 45,X 的 艇 合 核 型 也 很 多 见 。 

2. 内 分 泌 激 素 检查 ”垂体 促 性 腺 激素 黄体 生成 素 (LH) .卵泡 刺激 素 (FSH) 明显 升 高 ,EE 降 
IR, PER IRAE REH o 部 分 患者 血清 生长 激素 (GH) 激 发 峰值 降低 .血清 类 胰岛 索 样 生长 因子 -1 
(IGF-1) 低 下 。 

3. B 超 检查 ”显示 子宫 . 卵 梨 发 育 不 良 ,严重 者 呈 纤 维 条 索 状 。 

【治疗 】 

本 病 的 治疗 包括 改善 其 成 人 期 最 终身 高 .促进 性 征 发 育 .辅助 生殖 技术 ,社会 心理 治疗 及 相 
关 疾 病 防 治 。 

1. 矮 身 材 的 治疗 ”治疗 目的 在 于 提高 患者 的 生长 速率 ,改善 成 年 身高 。 重 组 人 生长 激素 对 
TS 患 儿 身 高 改善 有 一 定 作 用 ,明确 诊断 后 每 晚 临 睡 前 皮下 注射 0.15U/kg。 影 响 GH 疗效 的 因素 
包括 开始 治疗 的 年 龄 及 骨 龄 .GH 用 药剂 量 及 疗程 遗传 又 身 高 . 雌 激素 替代 治疗 的 时 间 等 。 

2. 雌 激 素 蔡 代 治 疗 ” 在 青春 期 可 用 雌 激 素 UNUM RA —l A 12-14 岁 开始 , 先 用 小 剂 
hti 6-12 个 月 ,逐步 增加 到 成 年 人 蔡 代 治疗 剂量 ,以 促使 乳房 及 外 阴 发 育 。2 年 后 可 进行 周 


FIE “遗传 性 疾病 


期 性 的 肉 激 素 - 孕 激素 治疗 (人 工 周 期 治疗 ), 有 助 于 患者 的 第 二 性 征 发 育 。 由 于 性 激素 具有 促 
HERRA .限制 骨骼 生长 的 作用 , 故 在 青春 期 前 慎 用 。 极 少数 嵌 合 型 患者 可 能 有 生育 能 力 , 但 
其 流产 或 者 死胎 率 极 高 ,30% 的 后 代 有 染色 体 畸 变 。 


:、 先 天 性 嘿 刀 发育 不 爹 综 合 征 

先天 性 睾丸 发 育 不 全 综合 征 ,又 称 Klinefelter 综合 征 ,是 一 种 发 病 率 较 高 的 性 染色 体 疾病 ， 
由 于 性 染色 体 异 常 ,导致 曼 丸 发 育 不 全 和 不 育 。 是 男性 不 育 的 常见 原因 之 一 。 

【 临床 表现 】 

男性 表 型 ,体格 较 瘦长 ,身材 较 高 , 指 间距 大 于 身高 。 乳 房 女 性 化 约 占 40%。 青 春 期 发 育 常 
延缓, 由 于 无 精子 ,一 般 不 能 生育 ( 偶 有 例外 )。 体 检 发 现 男 性 第 二 性 征 不 明显 ,无 胡须 ,无 喉 结 ， 
皮肤 白 暂 , 泥 丸 小 ,阴茎 亦 小 ,阴毛 发 育 差 。 智 商 水 平 处 于 正常 范围 内 ,能 够 正常 学 习 并 且 适 应 
社会 工作 ,但 是 患者 人 和 群 的 平均 智商 较 正常 人 群 低 10-15 分 左右 。 

[ 实验 室 检 查 】 

1. 外 周 血 细胞 染色 体 核 型 分 析 “该 病 性 染色 体 标准 型 为 三 体型 47,XXY ,也 可 有 性 染色 体 
四 体型 或 者 五 体型 ,例如 48, XXXY 48, XXYY ;49, XXXXY ,49, XXXYY. 

2. 生化 检验 ”患者 血清 中 举 酮 降低 ,垂体 促 性 腺 激素 黄体 生成 素 (LH)、 卵 泡 刺 激素 (FSH) 

3. 其 他 检验 ”患者 精液 中 一 般 无 精子 生成 ,病理 检查 见 曲 细 精 管 玻璃 样 变 , 其 鹿 丸 间 质 细 
HE (Leydig 细胞 ) 虽 有 增生 ,但 内 分 泌 活 力 不 足 。 

[ 治疗】 

本 病 患者 一 般 因 青春 期 不 发 动 而 被 诊断 ,也 有 部 分 患者 因 婚 后 不 育 而 被 确诊 。 如 能 早期 发 
现 ,患者 自 11~12 岁 开始 应 进行 雄 激素 治疗 。 一 般 可 采用 长 效 择 酮 制剂 ,如 庚 酸 举 酮 治疗 ,开始 每 
次 肌 内 注射 50mg, 每 3 周 1 次 ,每 隔 6-9 个 月 增加 剂量 50mg, 直 至 达到 成 人 剂量 (每 3 周 200mg)。 


第 三 节 ”遗传 代谢 病 


遗传 代谢 病 Cinborn errors of metabolism IEM) 是 遗传 性 生化 代谢 缺陷 的 总 称 ,是 由 于 基因 突 
变 ,引起 蛋白 质 分 子 在 结构 和 功能 上 发 生 改变 ,导致 酶 . 受 体 .载体 等 的 缺陷 ,使 机 体 的 生化 反应 
和 代谢 出 现 异常 ,反应 底 物 或 者 中 间 代 谢 产 物 在 体内 大 量 菏 积 , 引 起 一 系列 临床 表现 的 一 大 类 
遗传 代谢 病 种 类 繁多 , 目前 已 达 数 千 种 ,常见 有 400-500 种 ,单一 病 种 患 病 率 较 低 ,但 是 总 
体 发 病 率 较 高 .危害 严重 ,是 临床 的 疑难 杂 症 。 串 者 着 得 不 到 及 时 诊治 , 常 可 化 残 ,甚至 危及 生 


命 ,给 社会 和 家 许 带 来 沉重 负担 。 
【 遗传 代谢 病 的 分 类 】 


遗传 代谢 病 可 根据 先天 性 缺陷 所 累及 的 生化 物质 进行 分 类 , 见 表 8-3。 约 80% 以 上 属 常 染 
色 体 隐 性 遗传 ,其 余 为 X 连锁 遗传 , 常 染色 体 显 性 或 者 线粒体 遗传 等 。 


EROS UENCOBINSGIE CRM 


Nn 


AUR CH 。 


EATUR ARCH e oC LAE ES FP WAREM .白化 病 . 尿 黑 酸 证 MEANE 5 S cR M 
AE JICEARE MGR ORARE EE 

Wk feta CORR 

站 乳糖 血 症 , 简 萄 禧 -6- DeL E M ,果糖 不 附 受 症 . 糖 诛 此 : 积 证 eS TATE (RU e S 


脂肪 酸 氧化 障碍 


肉 碱 转运 障碍 、 肉 碱 棕榈 酌 转 移 栈 缺乏 症 , 短 链 酰基 辅酶 A 脱氧 酶 缺乏 症 、 中 链 酰基 辅酶 A 脱 氨 酶 缺乏 
症 , 极 长 链 酰基 辅酶 A 脱 秘 醇 缺乏 症 


尿 崇 循环 障碍 及 高 做 血 症 
氨 甲 酰 磷酸 合成 酶 缺陷 Cy AR AE RERE TEE JRR IILE AS ARRIE ARRIE AARRE, N- Z 
FA AA E AHA E 


有 机 酸 代谢 病 

甲 基 丙 二 酸 血 症 .内 酸 血 症 、 愉 上 戊 酸 血 症 , 多 种 辅酶 A 减 化 酶 缺乏 证 成 二 酸 血 症 等 
溶 酶 体 贮 积 证 

戈 谢 病 ELWA GM, née TE IPRC ERE Je eh - 皮 克 病 等 

线粒体 代谢 异常 

Leigh 综合 征 Kearns-Sayre 综合 入 MELAS 综合 征 等 

核酸 代谢 异常 

着 色 性 干 皮 病 xc dca e, e o ie CHEER RERE 

金属 元 素 代 谢 异 常 


肝 豆 状 核 变性 (Wilson 病 ).Menkes 病 

内 分 泌 代谢 异常 

先天 性 肾上腺 皮质 增生 症 (21- 产 化 酶 缺乏 证 .11- 凑 化 酶 缺乏 证 17- 羟 化 酶 缺乏 症 等 ) 
他 
小 啉 病 .1- BOB IARE Je .家 性 纤维 变性 葡萄糖 醛 酸 转 移 酶 缺乏 证 等 


【 遗传 代谢 病 的 发 病 机 制 | 】 

由 于 基因 突变 ,导致 得 和 白 酶 功能 降低 。 和 蛋白 酶 的 生理 功能 是 催化 底 物 转变 为 产物 ,因此 几 
乎 所 有 因 酶 代谢 缺陷 所 引起 的 病理 改变 都 直接 或 间接 地 与 底 物 的 堆积 .产物 的 缺乏 有 关 , 在 病 
理 情况 下 堆积 的 底 物 常常 循 旁 路 代谢 途径 产生 大 量 旁 路 代谢 产物 ,也 可 造成 病理 性 损害 。 例 如 
在 茶 丙 酮 尿 症 时 , 匠 丙 和 氨 酸 凑 化 酶 缺乏 ,导致 底 物 茶 丙 氨 酸 增高 ,代谢 沉 路 加 强 , 代 谢 产物 茶 乙 
酸 , 茶 乳酸 增高 ,这 些 物质 能 造成 神经 系统 的 损害 。 在 21- 羟 化 酶 缺乏 时 ,造成 产物 皮质 醇 BEST 
一 缺乏 , 导 敏 临 床 水 .电解质 类 乱 和 休克 , 旁 路 代谢 加 强 后 产生 的 雄 激 素 使 女性 男性 化 和 男性 性 
这 是 基因 突变 导致 如 传代 谢 病 发 病 的 基本 机 制 。 当 然 ,在 不 同 的 疾病 类 型 中 , 常 以 某 一 
,或 底 物 堆积 ,或 产 TS ,或 旁 路 代谢 产物 产生 为 主 , 或 者 多 种 因素 协同 产生 病理 损害 。 

Tu 遗传 代谢 病 常 见 的 症状 与 体征 ] 

遗传 代谢 病 可 在 新 生 JLM ] 22.491 JL , JL EH] .青少年 期 ,甚至 成 人 期 发 病 , 其 临床 表现 有 和 急 
性 危 象 期 .缓解 期 和 缓慢 进展 期 ,急性 症状 和 检验 异常 包括 急性 代谢 性 脑病 .高 氨 血 症 .代谢 性 
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酸 中 毒 . 低 血 糖 等 , 随 年 ee 受累 ,以 神经 系统 以 及 消化 系统 的 表 
现 较为 突出 ,有 些 有 容貌 异常 ,毛发 .皮肤 色素 改变 。 部 分 遗传 代谢 病 的 临床 表现 见 表 8-4。 


表 8-4 和 遗传 代谢 病 的 主要 临床 表现 
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遗传 代谢 病 的 认 会 断 依赖 实验 室 检查 , 屎 甲 葵 胺 蓝 试 验 可 以 对 某 些 疾 病 进行 初步 筛 查 。 贡 
尿 常规 分 析 .生化 检测 ,如 血糖 .血气 分 析 , 肝 功能 ,心肌 酶 谱 以 及 胆 红 素 . 血 氨 .乳酸 . 酮 体 、 
酸 , 肌 本 尿素. 电解质 、 钙 、 磷 测定 ,有 助 于 对 遗传 代谢 病 作 出 初步 的 判断 或 者 缩小 诊断 范围 
遗传 代谢 病 的 确诊 需 根 据 疾病 进行 特异 性 底 物 .产物 或 者 中 间 代 谢 物 的 测定 。 串 联 质谱 
技术 (tandem mass spectrometry , MS/MS) 已 成 为 遗传 代谢 病 的 常规 诊断 工具 ,能 对 微量 血 标 本 一 
次 进行 30 多 种 氨基 酸 、 有 机 酸 、 脂 肪 酸 代谢 性 疾病 的 检测 ( 表 8-5)。 气 相 色 谱 - 质谱 技术 (gas 
chromatography mass spectrometry , GC/MS) 对 有 机 酸 尿 症 和 某 些 疾病 的 诊断 有 重要 意义 。 酶 学 测 
定 对 酶 活性 降低 的 遗传 代谢 病 诊断 有 重要 价值 ,基因 诊断 对 所 有 遗传 性 疾病 的 最 终 诊断 和 分 型 
非常 重要 。 对 于 怀疑 遗传 代谢 病 濒临 死亡 的 婴儿 ,应 留 取 适 当 的 血液 和 尿 液 标本 ,以 便 进行 分 
析 , 明 确 病 因 , 为 遗传 咨询 和 断 提 供 依据 。 


表 8-5 “串联 质谱 技术 检测 的 部 分 遗传 代谢 病 
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尿 病 、 AUR 酰 磷 酸 合成 酶 
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氮 酸 血 症 、 同 型 半 胱 氨 酸 尿 症 .高 甲 硫 氨 


甲 基 丙 二 酸 血 症 、 丙 酸 


酸 血 症 、 酷 拨 酸 血 症 : 
症 , 异 戊 酸 血 症 \ 戊 二 酸 血 症 、3- 甲 基 


= 醒 性 高 甘氨酸 血 症 等 
巴豆 酰 铺 酶 A 着 化 本 所 


AE .生物 素 酶 缺乏 证 .全 羧 化 酶 


合成 酶 缺乏 症 、B- 酮 硫 解 酶 缺乏 症 DS — RA HAE 2- 


甲 基 丁 酰 辅 酶 A BLAUE EAE 
肉 碱 转运 障碍 . 肉 碱 棕榈 酰 转移 酶 缺乏 症 , 肉 碱 /酰基 肉 碱 移 位 酶 缺乏 症 Je ER EAE 
FE A 脱氧 酶 缺乏 症 、 中 链 栈 基辅 酶 A 脱氧 酶 缺乏 证 . 极 长 链 酰 基辅 栈 A 脱氧 酶 缺乏 症 、 
多 种 酰基 辅酶 A 脱毛 酶 缺乏 症 .2,4- 二 烯 酰 辅酶 A 脱氧 酶 缺乏 症 等 。 


脂肪 酸 氧化 
障碍 疾病 


遗传 代谢 病 是 终生 性 


疾病 ,然而 由 于 环境 的 变化 ,例如 药物 治疗 ,饮食 .疾病 .应 激 状态 等 ， 
可 以 使 机 体 代谢 发 生 波动 (加 重 或 者 减轻 ), 另 外 , 心 . 肝 , 肾 功能 异常 或 者 服用 药物 也 可 导致 代谢 
改变 ,所 以 对 代谢 异常 的 判断 震 密切 结合 临床 分 析 , 并 且 经 过 多 次 验证 。 酶 活性 测定 和 基因 突 
变 检测 更 为 可 靠 ,诊断 价值 更 高 


ASA DARE 

KNR 
突变 导致 酶 活 
障 得 中 最 为 


JE (phenylketonuria, PKU) 是 一 种 常 染 色 体 隐 性 遗传 疾病 , 因 茶 丙 氨 酸 羟 化 酶 基因 
生 降低 , 茶 丙 氨 酸 及 其 代谢 产物 在 体内 蘑 积 导致 疾病 。PKU 是 先天 性 氨基 酸 代谢 
常见 的 一 种 ,临床 有 智力 发 育 落后 ,皮肤 .毛发 色素 浅 淡 和 鼠 尿 臭 味 。 本 病 发 病 率 具 
有 种 族 和 地 域 差异 ,我 国 的 发 病 率 约 为 1 : 11 000。 

SuN 】 

AVIS (phenylalanine , Phe) 是 人 体 必需 氨基 酸 , 食 人 体内 的 Phe 一 部 分 用 于 蛋白 质 的 合 

一 部 AT il EAE PS REX ERG (phe plal anine hydroxylase) 作用 转变 为 酷 氨 酸 , 仅 有 少量 的 Phe 
ue CURRIE ste Pea o FE F EIE RR VAT RII , FARURI LIE] 8-2。 

H FEJLET AUR ES CERES VE E TES S EHE AT AREA IA ACE T CASS ARI f ME 
WATER SRL 2B £P rp fit e ED BE M eS GR SEG FCIRE HE KC CEPS BI ELR . 葵 乳 酸 和 对 羟基 荣 
乙酸 ,高 浓度 的 Phe 及 其 代谢 物 导 致 脑 损伤 。 

人 类 茶 丙 氨 酸 产 化 酶 基因 位 于 第 12 号 染色 体 1 
外 显 子 和 12 个 内 含 子 ,成 熟 的 mRNA 约 2.4kb, 843 451 个 和 氨基酸。 通过 对 PKU 患者 进 
分 析 , 在 中 国人 和 群 中 已 发 现 了 100 种 以 上 不 同 基 因 突 变 类 型 。 

葵 丙 氨 酸 的 代谢 ,除了 需要 茶 丙 贫 酸 凑 化 酶 的 作用 外 ， 
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图 8-2 ” 葵 丙 氨 酸 主要 代谢 途径 


(tetrabiopterin ,BH4) 的 参与 ,人 体内 的 BH, 来 源 于 三 磷酸 鸟 芽 (GTP), 在 其 合成 和 再 生 途 径 中 必 
须 经 过 三 磷酸 乌 背 环 化 水 解 酶 (GTP-CH).6- ANRE SUE S RA (PTPS) 和 二 和 氧 生物 蝶 啶 还 
原 栈 (DHPR) 的 众 化 。PAH .GTP-CH , PTPS, DHPR 等 酶 的 编码 基因 缺陷 都 可 造成 相关 了 酶 的 活性 
降低 ,导致 血 葵 丙 倪 酸 升 高 。BH4 ERN AR 、 酷 氨 酸 和 色 氨 酸 等 芳香 族 氨基 酸 在 催化 过 程 中 
所 必需 的 共同 辅酶 ,缺乏 时 不 仅 茶 丙 氨 酸 不 能 氧化 成 酷 氮 酸 ,而 且 造 成 多 巴 胺 、5- 羟色胺 等 重要 
神经 递 质 的 合成 受阻 ,进一步 加 重 了 神经 系统 的 功能 损害 。 根 据 统 计 , 我 国 的 高 茶 丙 氨 酸 血 症 ， 
大 多 数 为 PKU , 约 1096-1596 为 BH, 缺乏 证, 后 者 以 PTPS 缺乏 症 最 为 常见 。 

【 临床 表现 】 

患 儿 出 生 时 正常 ,通常 在 3~6 个 月 时 开始 出 现 症状 ,1 岁 时 症状 明显 ,表现 为 : 

1. 神经 系统 ”智力 发 育 落后 最 为 突出 ,智商 常 低 于 正常 。 有 行为 异常 ,如 兴奋 不 安 .忧郁 、 
多 动 IMRE. TARIAREN ,少数 呈现 肌 张 力 增高 和 妥 反 射 亢进 。 

2. 皮肤 _ 患 儿 在 出 生 数 月 后 因 黑色 素 合 成 不 足 ,头发 由 黑 变 黄 , 皮 肤 白 哲 。 皮肤 湿疹 较 常 见 。 

3. 体味 ”由 于 尿 液 和 汗液 中 排出 较 多 茶 乙 酸 ,可 有 明显 鼠 尿 自 味 。 

【 实验 室 检查 】 

1. 新 生 儿 疾病 筛 查 ”新 生 儿 哺乳 3-7 天 , 针 刺 足 跟 采 集 外 周 血 , 滴 于 专用 采血 滤纸 上 ,了 晾 干 
后 即 寄 送 至 得 查实 验 室 ,进行 蒜 丙 氨 酸 浓度 测定 。 如 Phe 浓度 大 于 切割 值 ,应 进行 进一步 检查 
和 确诊 。 

2. 葵 丙 氨 酸 浓度 测定 正常 浓度 <120kmoyL(2mg/dl), 经 典型 PKU>1200kmoyL, 中 度 
PKU>360kmol/L~<1200umol/L, 轻 度 HPA>120umoyL~ s 360jmol/L 

3. 尿 蝶 只 图谱 分 析 主要 用 于 BH, 缺乏 症 的 鉴别 诊断 。 尿 蝶 叭 谱 采 用 高 压 液 相 (HPLC) 
分 析 尿 中 新 蝶 哈 (N) 和 生物 蝶 哈 (B)。 如 因 6- 丙酮 酰 四 氨 蝶 叭 合成 酶 缺乏 所 致 的 BH, 缺乏 证 ， 
尿 中 新 蝶 叭 明显 增加 ,生物 蝶 叭 极 低 ,N/B 增高 ,比值 (B/B+N%) 多 <5%。 尿 蝶 叭 图 谱 分 析 显示 
异常 者 需 进 一 步 确诊 。 

4. DHPR 活性 测定 ”二 和 氧 生物 蝶 喧 还 原 酶 缺乏 症 时 该 酶 活性 明显 降低 。 

5. DNA 分 析 ”目前 对 茉 丙 氨 酸 羟 化 酶 .6- 丙酮 酰 四 氨 蝶 叭 合成 酶 .二 氧 生物 蝶 啶 还 原 酶 等 
基因 缺陷 都 可 用 DNA 分 析 方 法 进行 基因 突变 检测 ,进行 基因 诊断 和 产 前 诊断 。 

【 诊断】 

根据 智力 落后 .头发 由 黑 变 黄 ,特殊 体味 和 血 荣 丙 氨 酸 升 高 ,排除 四 氧 生物 蝶 叭 缺乏 症 就 可 
以 确诊 。 
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第 八 章 ”遗传 性 疾病 
【治疗 】 
1. 疾病 一 旦 确诊 ,应 立即 治疗 。 开 始 治疗 的 年 龄 越 小 ,预后 越 好 。 
2， 患 儿 主 要 采用 低 茶 丙 氨 酸 配 方 奶 治疗 , 待 血 苯 丙 氨 酸 浓度 降 至 理想 浓度 时 ( 表 8-6), 可 逐 
渐 少量 添加 天 然 饮食 ,其 中 首选 母乳 , 因 母 乳 中 血 葵 丙 氨 酸 含量 仅 为 牛奶 的 1/3。 较 大 婴儿 及 儿 
童 可 加 入 牛奶 . 粥 . 面 . 蛋 等, 添加 食品 应 以 低 蛋 白 \ 低 茶 丙 氨 酸 为 原则 ， 其 量 和 次 数 依据 血 葵 再 
氨 酸 浓度 而 定 。Phe 浓度 过 高 或 者 过 低 都 将 影响 生长 发 育 。 
表 8-6 不 同年 龄 血 茶 丙 氨 酸 理想 控制 范围 
年 龄 血 茶 丙 氨 酸 浓度 (umolL) | 年 龄 TET EEETRTE (umoUt]| - 
| 032 e 120-240 | 12-16 9 180-600 i 
3-9 岁 180-360 >16 2 180-900 
9-127 180-480 


3. th AA BLESS ACHETER [ed , 故 在 饮食 治疗 中 Ut m HERE s US ex RUE 


BE ERR S LEE IE Pr ec iR ASSI IRURE eg BL RC RER ERR ICH 28 IP PE 
到 青春 期 。 终 生 治疗 对 患者 更 有 益 。 

4. 成 年 女性 患者 在 怀孕 前 应 重新 开始 饮食 控制 , 血 茉 丙 氨 酸 应 控制 在 120-3601 mol/L. Ef 
3g ^y f eto RES es EST RR LAE S Ha JL 

5. 对 有 本 病 家 族 史 的 夫妇 及 先 证 者 可 进行 DNA 分 析 , 再 生育 时 进行 遗传 咨询 和 产 前 基因 
诊断 。 

6. 对 诊断 为 BH, 缺乏 证 的 患者 , 需 补充 BH4、5- 羟色胺 和 L-DOPA， 二 氧 生物 蝶 啶 还原 酶 缺 
乏 症 采用 饮食 限制 葵 丙 氨 酸 摄 和 5- 羟色胺 和 L-DOPA 及 四 氧 叶酸 治疗 。 
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【 临床 1] 


以 5-12 岁 发 病 最 多 


性 活动 性 肝炎 、 
现 肝 . 脾 质 地 坚硬 , 腹 


要 器 官 , 铜 蓝 蛋 白 由 肝 细 胞 合成 。 铜 的 摄 人 主要 来 源 于 食物 ,以 Cu" 的 形式 参与 代 j 
的 转运 体 是 P 型 ATP Ñ, BI ATP7A 和 ATP7B 两 种 酶 。ATP7A 酶 将 主动 
同 与 血 中 的 蛋白 结合 , 运 至 肝脏 进一步 代 询 
要 将 Cu^* 
和 白 和 铜 氧化 酶 活性 降低 , 铜 自 胆汁 中 排出 锐 减 ,但 由 于 患者 肠 道 吸收 饮 
正常 ,因此 大 量 铜 贮 积 在 体内 重要 脏 器 组 
定位 于 染色 体 13q14.3-21.1 区 域 ， 
习 前 已 经 发 现 各 种 类 型 的 ATP7 
型 在 不 同 种 族 地 区 存 


见 ， 
临床 表现 以 肝脏 插 


-、 肝 豆 状 核 变 性 


和 T 豆 状 核 变性 (hepatolenticular degeneration) 又 称 Wilson 病 , 是 一 种 常 染 色 体 隐 性 遗传 性 疾 


因 异 常 ,导致 铜 在 体内 贮 积 。 临 床上 以 肝 而 化、 眼角 膜 K-F 环 和 锥 体外 系 
腐 率 约 为 1 : 30 000。 


铜 (Cu) 是 人 体 所 必需 的 微量 元 素 之 一 ,是 体内 氧化 还 原 酶 的 辅助 因子 。 肝脏 是 进行 铜 代 


m 
K 
,缺乏 ATP7A BPK Se SIUE, BI Menkes 病 。 
gnaet. MEER EEES] ATP7B 
的 功 


蛋白 并 使 多 余 上 


递交 给 乌 


m 
织 , 影 


响 细胞 的 正常 功能 。 
含 21 个 外 显 子 ,cDNA 全 长 约 7.5kb， 
B 基因 突变 达 150 种 以 上 。ATP7B 基 


外 显 子 8 较 高 ,其 中 R778L 突变 最 党 


在 明显 差异 ,中 国 


人 的 突变 


F 始 到 发 病 前 为 无 症状 期 , 随 着 体内 铜 沉积 量 的 增加 , 患 儿 逐 渐 出 现 器 官 受 EN. 
少数 儿童 在 入托 体检 时 发 现 肝 功 能 异常 而 被 诊断 - 


员 害 最 常见 ,可 呈 慢 性 或 者 急性 发 病 。 肝脏 表现 轻重 不 一 ,可 aet n p 
- 炎 和 爆发 型 肝炎 等 ,有 时 初诊 就 发 现 有 肝 便 化。 严重 着 出 
脉 遇 张 . 脾 功 能 亢进 .出血 倾向 和 用 功能 不 全 的 表现 。 


急性 或 亚 : 
腔 积 液 .食管 


SUE ”遗传 性 疾病 


神经 系统 的 症状 也 较为 常见 . 较 多 在 10 岁 以 后 出 现 ,症状 轻 时 不 易 发 现 , 当家 长 察觉 时 疾 
病 已 进入 中 后 期 ,患者 可 出 现 程度 不 等 的 锥 体外 系 症状 ,如 妥 反 射 亢进 .病理 反射 等 ,有 肌 张 力 
改变 ,精细 动作 困难 肢体 害 颤 、 面 无 表情 , 构 音 及 书写 困难 等 。 

其 他 伴 发 的 症状 可 有 溶血 性 贫血 .血尿 或 蛋白 尿 .精神 心理 异常 等 。 

眼角 膜 早 期 可 正常 ,晚期 患者 在 眼角 膜 出 现 K-F 环 。 

[ 实验 室 检 查 】 

1. 血清 铜 蓝 蛋 和 白 “小儿 正常 含 基 为 200~400mg/L. 患 者 通常 低 于 200mg/L。 

2. 血清 铜 氧化 酶 活性 ” 铜 氧化 酶 吸光 度 正常 值 为 0.17~0.57, 患 者 明显 降低 。 

3. 24 小 时 尿 铜 排出 量 增高 ”正常 <40pg, 患 儿 可 高 达 100~1000ug, 伴 有 血 铜 浓度 降低 。 

4. K-F 环 检查 ”在 角膜 边 绿 可见 呈 棕 灰 , 棕 绿 或 棕 黄色 的 色素 环 ,色素 环 宽 约 1~3mm。K-F 
环 自 角膜 上 缘 开 始 出 现 , 然 后 成 为 环 状 、 早 期 需 在 眼科 裂隙 灯 下 检查 ,以 后 肉眼 亦 可 见 到 。 

【诊断 ) 

根据 肝脏 和 神经 系统 症状 、 体 征 和 实验 室 检查 结果 ,特别 是 角膜 K-F 环 阳性 ,血清 铜 蓝 蛋 白 
IRF 200mg/L, 铜 氧化 酶 吸光 度 低 于 0.17 可 确立 诊断 。 
【治疗 】 
治疗 且 的 是 防止 或 减少 铜 在 组 织 内 还 积 ,患者 应 终身 治疗 。 开 始 治疗 越 早 , 预 后 越 好 。 早 
期 治疗 可 使 症状 消失 。 
1. 促进 铜 排泄 的 药物 ”主要 有 青 短 胺 (penicillamine), 从 小 剂量 开始 ,逐步 增加 ,最 大 剂量 
为 每 日 20mg/kg, 每 日 2~3 次 饭 前 半 小 时 口服 。 首 次 服用 应 进行 青霉素 皮 内 试验 ,阴性 才能 使 用 ， 
阳性 者 酌情 脱 敏 后 服用 。 青 霉 胺 还 可 引起 维生素 B, 缺乏 ,每 日 应 补充 维生素 B, 10-20mg. 
每 日 3 人 次。 服用 青 每 腕 期 间 应 定期 检查 血 . 尿 常规 和 24 小 时 尿 铜 等 的 变化 。 

2. 减少 铜 吸收 的 药物 “常用 锌 制剂 , 服 后 大 便 排 铜 增加 ,减少 体内 铜 的 车 积 。 常 用 制剂 为 
硫酸 锌 ,儿童 用 证 为 每 次 0.1~0.2g, 每 日 2~3 次 口服 。 年 长 儿 可 增 至 每 次 0.3g, 每 日 3 次。 服药 
后 1 小 时 内 禁 食 以 免 影响 锌 的 吸收 。 重 症 患 者 不 宜 首选 锌 制剂 。 

青 釜 胶 与 锌 盐 联合 治疗 可 减少 青 霉 胺 的 用 量 , 青 霍 胺 每 日 7~-10mg/kg,4~6 个 月 后 可 用 锌 盐 
维持 治疗 。 轻 症 者 单 用 锌 盐 也 可 改善 症状 。 两 药 合 用 时 最 好 间隔 2-3 小 时 ,以 免 影 响 疗效 。 

3. 低 铀 饮食， 避免 食用 含 铜 量 高 的 食物 ,如 肝 、 贝 壳 类 蘑菇 RE E .玉米 和 巧克力 等 。 


I. Bart pu 
WC BUE (glycogen storage disease ,GSD) 是 一 组 由 于 先天 性 酶 缺陷 所 造成 的 糖 原 代谢 障 
用 性 疾病 。 这 类 疾病 的 共同 生化 特征 是 糖 原 代谢 异常, 多 数 疾病 可 见 到 糖 原 在 肝脏 .肌肉 肾脏 
等 组 织 中 储 积 基 增 加 。 根 据 临床 表现 和 受累 器 官 分 为 肝 糖 原由 积 症 和 肌 糖 原由 积 症 。 
CSD 依 其 所 缺陷 的 酶 可 分 为 12 型 ,多 数 属 分 解 代谢 上 的 缺陷 ,使 糖 原 异常 堆积 。 除 GSD 
IX b 型 为 X 连 锁 隐 性 遗传 外 ,其 余 都 是 常 染色 体 隐 性 遗传 性 疾病 。 表 8-7 为 部 分 糖 原 贮 积 症 的 
将 缺陷 与 主要 临床 表现 ， 


表 8-7 ”部 分 糖 原 贮 积 症 的 酶 缺陷 和 主要 临床 表现 


型 号 和 病名 酶 缺陷 主要 临床 表现 

ow 糖 诛 合成 酶 病症 低 血糖 

La 型 Von Gierke 病 Tij 45 80 -6- 磷酸 栈 矮小 . 肝 肿 大 、 低 血糖 

T! Pompe Jj a-1,4- A SOMIT RE JULSK JEN .肥厚 型 心肌 病 .心脏 扩大 
M! Cori 39i 脱 支 酶 ARLA REK JFE 


IVA Andersen Jj ^Y xc fili 肝 肿 大 、 进 行 性 肝 硬 化 


SIE BEERA 
续 表 
型 号 和 病名 ESSA 主要 临床 表现 
V 型 McArdle 病 肌 磷 酸化 酶 疼痛 性 肌 痉 挛 、 血 红 和 蛋白 尿 
YI 型 Hers 病 肝 磷 酸化 酶 轻 度 低 血 糖 . 生 长 迟 绥 、 肝 肿 大 
VER Tami 病 肌 磷 酸 果糖 激酶 肌 痉 挛 MEAR 
xad WESS ERN 肝 肿 大 
BERRE a 型 
[ 发 病 机 制 | ] 


病 , 是 用 
含 5 个 外 显 子 。 葡 萄 糖 -6- 磷酸 酶 为 细胞 内 质 
编码 区 
为 1/100 000, 


Ps 
8 


瘦弱 ,特异 性 


糖 原 贮 积 症 La 型 是 由 于 葡萄 糖 -6- 磷酸 酶 (G6PC) 基因 缺陷 所 致 的 常 染色 体 隐 性 跑 传 性 疾 


fF 糖 原 贮 积 症 最 常见 的 类 型 ,G6PC 基因 位 了 


BEH 100 余 种 突变 。 不 同 种 族 和 不 同 


= 


地 


【 临床 表现 】 
临床 表现 轻重 不 一 , 重 者 可 
生长 落后 .身材 斤 小 . 鼻 出 1 
L 尽 管 血糖 很 低 ,但 无 明显 低 
生化 改变 有 低 1 


表现 为 新 4 


E 儿 低 


糖 症状 ,往往 区 


网 膜 蛋 


\ 大 便 次 数 多 ,少数 


H 


分 钟 .60 分 钊 


于 高 乳酸 


证 , 患 儿 可 出 现 骨 质 朴 松 。 长 
( 实验 室 检查 】 
1. 生化 异常 ” 低 血糖 . 酸 中 毒 , 血 乳酸 、 
2. 口服 糖 耐量 试验 ”空腹 测定 血糖 和 I 
h 90 分钟 .120 分 钟 .180 分 钟 测 


i 


] 
E: 


[ 酸 


血 乳 酸 明 显 下 降 提 示 GSD Ia 型 。 


I.4mmol/L, fiij 4 


3. 胰 高 血糖 素 刺激 试验 


所 
[i] 


无 此 反应 。 


4. 肝 组 织 活检 ”可见 PAS 染色 阳性 物 增多 ; 
5. 外 周 血 白细胞 DNA 分 析 “进行 基因 诊断 。 


【诊断 ]】 


根据 病史 .体征 和 J 
验 可 辅助 诊断 。 准 确 分 型 需 进行 基因 诊断 。 


Aj IOmg/ (kg * min ] 维 : 


【治疗 ) 
治疗 的 总 目标 是 维持 1 
l. 在 严重 低 血 糖 时 ,可 
2. 饮食 治疗 


静脉 给 予 葡萄 糖 0.5g/ ( 


RA 


ZAZA 2 小 时 肌 内 注射 胰 高 
15 分 钟 .30 分 钟 .45 分 钟 .60 分 钟 测定 血糖 。 空 腹 刺激 试验 , 
糖 无 明显 升 高 。 餐 后 刺激 试验 ,正常 时 可 诱导 


尿酸 升 高 , 肝 功 能 
给 予 葡 萄 糖 2g/kg (最 多 50g) 口服 , 服 糖 后 30 
定 血糖 和 血 乳 酸 ,正常 时 血 乳 酸 升 高 不 超过 20%。 


a. 
fo 


有 镜 见 胞 浆 糖 原 


kg'h)。 


小 时 1 次 ,每 次 1.75~2.0g/kg。 注 意 补充 各 种 微量 元 业 和 矿物 质 。 


Vd. A4 m 


We 


[a 
I- fn B 


ac Ibn i ed 


45 分 钟 内 血糖 可 3 


兽 多 。 


Eau 
IIo 


F17 EU CK IKE 2 DC 138, 2443 12.5kb. & 
白 ,包含 357 PAM. e M TAEDS 


糖 和 乳酸 酸 中 毒 ;但 更 多 表现 为 婴儿 期 肝 肿 
可 出 现 低 血糖 惊厥 。 智 力 发 育 多 了 
二 肿 大 就 诊 。 患 儿 多 有 娃娃 脸 表现 ,四 肢 相对 
MES FURR RE .高 尿酸 和 高 血脂 及 肝 酶 升 高 ,B 超常 有 肝 肾 增 大 。 
发 症 中 肝 腺 瘤 和 进行 性 肾 功能 不 全 最 为 突出 。 


一 些 


糖 素 30~100g/kg, 于 注射 后 


md 


生化 检测 结果 可 作出 临床 诊断 ,口服 糖 耐量 试验 或 胰 高 血糖 素 刺 激 斌 


1 糖 正常 ,抑制 低 血 糖 所 继 发 的 各 种 代谢 泰 乱 ,延缓 并 发 症 的 出 现 。 


是 治疗 的 重要 手段 ,日 间 少 量 多 次 喂 给 碳水 化 合 物 食物 和 夜间 使 用 鼻饲 点 滴 
等 ,以 维持 血糖 4~5mmolL 为 宜 。1 岁 后 可 用 生 玉 米 淀 粉 治疗 ,每 4-6 


dh Ze NRW RUE ( mucopolysaccharidosis , MPS) R— 428 ER fh de BE f RE d n IU POS , fd e cl 
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多 糖 不 能 完全 降解 ,导致 籍 多 粮 积 聚 在 机 体 不 同 组 织 ,产生 骨骼 畸形 ,智能 障碍 、 肝 脾 增 大 


系列 临床 症状 和 体征 。 

[AS es ] 

dh a p tb 
4, EH BO il E BUT CR Hz HK 
3€ (keratan sulfate, KS) HERRIK E A 
3 dd Rh AE AE ARRE AY E EDS HEHE 
接 而 成 ,包括 N- EAE c A RR 
FR, VE ERE JY Ij A HEIL BE 
这 类 聚合 体 所 形成 :多糖 链 的 降解 在 
Rep BG , AS T3079 dh ERES S I] MHIPERÉ US REEUE C ERE fü 
ddp pag — Rh RE HS de [s o ES xe p, o4 E di RE RES 
儿 缺 陷 的 酶 活性 常 仅 及 正常 人 的 196-1096. 

【临床 表现 】 


5 


ZW. 


1. 体格 发 育 障碍 ”患者 一 般 出 生 时 正常 , 随 年 龄 增 大 ,临床 症状 逐渐 明显 ,其 共同 特征 是 在 
现 为 矮小 面容 较 丑陋 头 大 .鼻梁 低 平 . 秽 孔 大 、 层 厚 .前额 和 


出 生 1 年 后 出 现 生长 落后 ,主要 


4 细胞 问 的 主要 成 分 ,广泛 存在 于 各 种 细胞 内 。 黏 多 糖 是 带 负 日 


双 烙 突出 .毛发 多 而 发 际 低 、 癸 短 等 。 有 的 类 型 有 角膜 混 当 。 关 节 进 行 性 畸变 . 胸 
FARM JEMA JIET .早期 出 现 肝 脾 肿 大 、 耳 下 心脏 增 大 等 。 


2. 智力 发 育 落后 ” 患 儿 神经 精神 发 育 在 周岁 后 逐渐 迟缓 , 除 TS .了 型 和 如 型 外 ,患者 都 伴 


有 智能 落后 。 


iid 


组 


ZA 


A^ 


廓 畸形 AE 


等 一 


电荷 的 多 聚 
(dermatan sulfate, DS), WRITE (heparan sulfate, HS), 硫酸 角质 
(chondroitin sulfate, CS), 35 8] JF RE ( hyaluronic acid, HA) 等 ,前 
这 些 黏 多 糖 都 是 直 链 杂 多 糖 ,由 不 同 的 双 糖 单位 连 
者 已 糖 组 成 。 每 个 氨基 葡 聚 糖 直 链 约 由 50-100 个 分 
i 合 ,形成 更 大 分 子 基 的 聚合 体 。 结 缔 组 
本 中 进行 , 溶 酶 体 含有 许多 种 糖苷 酶 .硫酸 酯 酶 和 乙 


便 是 由 


Eie. AA 


i 


黏 多 糖 贮 积 证 除开 型 为 X 连锁 隐 性 遗传 外 ,其 余 均 属 常 染色 体 隐 性 遗传 性 疾病 。 f MS 


糖 贮 积 证 的 酶 缺陷 见 表 8-8. 


表 8-8 ”各 型 医 多 糖 贮 积 症 的 分 型 酶 的 缺陷 和 临床 特征 


型 别 综 酶 缺陷 尿 中 智能 — 丑陋” 骨骼” 肝 脾 ”心血 管 
合 征 名 排出 低下 ”面容 病变 Mhk 变 
OIHH © ol. JEREB  DS,HS tt RR art ay AR 
Hurler TE Auk 
Is oa-L- X ftWlHRR DS, HS e * + Cn " 
Scheie 
I H/S 型 oa-L- SEPEREN DS, HS + ++ ++ * ES 
Hurler-Scheie 
Iz 艾 杜 糖 醛 酸 硫 DS, HS me ++ HR RR Ho 
Hunter 酸 酯 酶 $4 HR 4E 
TA 79 * 类 肝素 N- 硫 酸 HS +++ + + CES s 
Sanfilippo A pps 十 十 
IVA 型 ** 半 乳 糖 胺 -6- KS,CS isa dat aa + 
Morquio A MRENE NG 
YI 型 芳 基 硫酸 酶 酶 DS, HS = dA o 4e ++ m 
Maroteaux-Lamy 
VR B- 和 葡萄 糖 醛 酸 HS,DS + 一 ++ +4 m ++ + 
Sly 型 酶 CS 


TE, WB MC MORSAN N LAL -xD ARRIERE CREAN 
4 Mb UY -6- UCRERIREHU IA AGIR LCS CRM 
v^ IVB 型 为 B- PSU CERERI MIR FARS 
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PY 


十 十 


oc ACIBUREIE -N- 乙酸 转移 机.N- 乙酸 -aD 
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[ 实验 室 检查 】 


1. 尿 黏 多 糖 测 定 ” 通 常用 甲苯 胺 蓝 法 做 定性 试验 ,患者 尿 液 旦 阳性 反应 。 醋 酸 纤维 薄膜 电 


泳 可 以 区 分 尿 中 排出 的 黏 多 糖 的 种 类 ,进行 分 型 参考 。 


2. 骨骼 X 线 检查 ” 骨 质 较 朴 松 , 骨 皮质 变 蒲 ,颅骨 增 大 , 蝶 鞍 增 大 , 痊 柱 后 凸 或 侧 凸 , 椎 体 
呈 模 形 或 扁平 , 胸 ,腰椎 体 前 下 缘 呈 鱼 层 样 前 凸 或 呈 鸟 嘴 突 ,肋骨 兰 柱 端 细小 ,胸骨 端 增 宽 , 呈 束 


带 状 ,掌骨 短 粗 ,基底 变 尖 , 指 骨 远 端 罕 圆 , 胶 骨 骨 化 成 熟 延 迟 。 


症 进行 分 型 。 


"dH 


3. 酶 学 分 析 ARIE A HU s Hz B CAT 4E AUI P APRI SEHE RI TER PEE E f RE , PI XE il ERES 


4. DNA 分 析 ”参与 黏 多 糖 代谢 的 各 种 酶 的 编码 基因 都 已 定位 ,并 且 在 患者 中 发 现 了 相应 


的 基因 突变 ,有 条 件 可 进行 基因 诊断 
【 诊断】 


o 


1. 根据 临床 特殊 面容 和 体征 、X £R de LU ER ENRE, 


分 型 和 确定 诊断 。 
2 家族 史 中 有 秋 多 糖 贮 积 证 患者 ,对 早期 诊断 有 帮助 。 


可 以 作出 临床 诊断 , 酶 学 分 析 可 


Ao AE Ej fS] ERIS .先天 性 甲状 腺 功能 减退 症 , 黏 脂 贮 : 积 证 各 型 .甘露 烽 贮 积 定 GM, 神经 节 
苷 脂 沉积 病 等 鉴别 ,这 些 疾 病 临床 表现 与 籍 多糖 贮 积 证 相似 ,但 尿 中 黏 多 糖 排 量 不 增加 。 


【治疗 】 


以 往 对 各 型 黏 多 糖 贮 积 症 无 病因 治疗 方法 ,近年 基因 工程 生产 的 特异 性 酶 


的 问世 ,使 黏 多 


糖 喧 积 证 的 酶 蕉 代 治 疗 开始 在 临床 上 应 用 , 甜 多 糖 贮 积 证 [ 型 VI 型 的 酶 替代 治疗 取得 了 较 好 
的 临床 疗效 。 酶 替代 治疗 对 已 有 中 枢 神经 系统 症状 者 疗效 差 ,原因 是 酶 无 法 穿 透 血 脑 屏障 ， 


一 个 问题 是 酶 替代 治疗 目前 价格 极为 昂贵 , 尚 不 能 推广 。 
家 庭 如 需 生育 第 二 胎 , 应 进行 遗传 咨询 及 产 前 诊断 。 


p. UE WEILE 


甲 基 丙 二 酸 血 症 (methylmalonic acidemia, MMA) 是 一 种 常 染色 体 隐 性 
于 甲 基 丙 二 酰 辅 酶 A 变 位 酶 缺陷 或 其 辅酶 馆 胺 素 (维生素 Bo) 代谢 缺陷 所 致 。 国 内 新 


筛 查 统计 的 患 病 率 约 为 1/34 000.. 


C 发 病 机 制 】 


遗传 性 疾病 , 主要 是 


另 


由 


E 儿 疾病 


正常 情况 下 , 甲 基 丙 二 酰 辅酶 A 在 甲 基 丙 二 酰 辅酶 A cae FRIES D pte t MAE FE e OR 


AAE A, 参 与 三 凑 酸 循环 。 甲 基 丙 二 本 辅酶 A 变 位 酶 缺陷 或 腺 背 钴 胺 


谢 异 常 导 致 四 


全 二 酸 、 丙 酸 , 甲 基 枸 橡 酸 等 代谢 物 异 常 蘑 积 ,引起 线粒体 功能 障碍 , 脑 组 织 病理 检查 可 见 脑 


缩 ,神经 元 细胞 凋 亡 ,弥漫 性 神经 胶 质 细胞 增生 , 星 形 细胞 变性 、 


AE EUR, PARAL Jp . 空 泡 形成 等 脑 损 伤 改变 


be 


根据 酶 缺陷 类 型 ,MMA 分 为 甲 基 丙 二 酰 辅酶 A 变 位 酶 缺乏 
得 两 大 类 。 甲 基 丙 二 栈 辅 酶 A 变 位 酶 编码 基因 为 MUT。 辅 酶 钴 
chlH cplC , ebID 和 chlF 等 合成 .代谢 缺陷 。mut\cblA .cblB 及 cblH 缺陷 型 仅 表现 为 甲 基 丙 二 酸 
血 症 , 故 称 为 单纯 型 甲 基 丙 二 酸 血 症 。cblC 、chblD 和 chlF 缺陷 型 


型 半 胱 所 酸 血 症 ,改称 为 MMA E IURI REDE MAE 
[ | 临床 ui ] 
时 发 型 F 1 岁 内 起 病 ,以 神经 系统 症状 最 为 严重 ,万 


球 , 可 表现 为 惊厥 .运动 功能 障碍 以 及 多 


让 出 血 .苍白 球 坏 死 sti S 


(mut 型 ) 和 辅酶 钻 胺 索 代 谢 


则 表现 为 甲 基 丙 二 酸 血 症 及 


LEIKR, KE RA IEF 


x BJVh 55 , f PE Rz MRR DEAL , n Ex 437p Ae $3 i 


妆 索 代谢 障碍 包括 cblA 、cblB、 


基 


延 


[将 
[D 


司 


部 分 患者 亦 出 现 肝 肾 功 能 损伤 ， 甲 基 丙 二 酰 辅 酶 A 变 位 酶 缺陷 患者 发 病 早 , 大 部 分 在 出 生 第 1 
周 发 病 , 册 生 时 可 正常 ,但 巨 速 进展 为 嗜睡 呕吐 并 有 脱水 ,出 现代 谢 性 酸 中 毒 .呼吸 困难 及 肌 张 
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HR Fe 

iine dne E 4-14 岁 出 现 症状 ,甚至 于 成 年 期 起 病 , 常 合并 次 骸 、 外 周 神经 、 肝 、 肾 、 眼 、 
血管 及 皮肤 nd 吉 少 年 时 期 表现 为 急性 神经 系统 症状 ,如 认 知 能 力 下 降 .意识 
模糊 及 智 7 ARRITE 

[ 实验 室 检查 P 

1. 一 般 检查 向 规 生化 检查 包括 血尿 常规 . 肝 功 能 . 肾 功 能 .血气 分 析 .血糖 .电解质 . 血 氮 
血 乃 酸 及 血清 同型 六 胱 短 酸 测定 等 


2. 串联 质谱 血 酰基 肉 碱 检测 
水 平 及 丙 酰 肉 碱 与 乙 


x 
P 


测定 血液 中 游 


NET ECHTE - 


肉 碱 . 乙 酰 肉 碱 ,再 栈 肉 碱 ,患者 血 丙 酰 肉 碱 


3. 气相 色谱 - 质谱 尿 有 机 酸 检测 ” 屎 液 中 甲 基 丙 二 酸 . 甲 基 枸 梅 酸 和 3- 羟基 丙 酸 排 量 显 
著 增 加 。 

4. 酶 学 分 析 ”通过 皮肤 成 纤维 细胞 、 外 周 血 淋巴 细胞 酶 活性 检测 确定 MMA 酶 缺陷 类 型 。 

5. 基因 突变 检测 突变 分 析 是 MMA 分 型 最 可 靠 的 依据 。 

影像 学 检查 ” 甲 其 认 二 酸 血 症 患 者 脑 CT、MRI 扫描 常见 对 称 性 基底 节 损害 。MRI 显示 
ees 可 表现 为 脑 和 白质 脱 峰 靖 变性 、 软 化 ,坏死 . 脑 攻 缩 及 脑 积 水 等 。 

【诊断 】 

MMA 临床 表现 无 特异 性 ,易于 漏诊 或 误诊 .最 常见 的 症状 是 反复 呕吐 .嗜睡 .惊厥 .运动 障 
碍 .智力 及 肌 张 力 低下 .常规 实 今 查 无 法 诊断 .确诊 依据 血 丙 酰 肉 碱 、 丙 酰 肉 碱 与 乙酰 肉 碱 
a ee rhe re HUAEFIERRE. 3- 羟基 丙 酸 显著 增加 。 但 需 与 继 发 性 甲 基 丙 二 酸 血 症 
鉴别 ,后 者 多 因 母 亲 慢 性 胃 肠 和 肝胆 疾病 .营养 障碍 .导致 患者 自 胎儿 期 即 处 于 维生素 Bo 及 叶 
酸 缺乏 状态 。 

【治疗 】 

ae 为 减少 代谢 毒物 的 生成 和 (或 ) 加 速 其 清除 。 

急性 期 治疗 ” 甲 基 内 二 酸 血 症 急 性 期 治疗 应 以 补液 ,纠正 酸 中 毒 为 主 ,同时 限制 蛋白 质 
Sp me 若 持 续 高 拨 血 症 ( 血 氮 >600pmol/L), 则 需要 通过 腹膜 透析 或 血液 透析 
去 除 毒性 代谢 物 。 补 充 左 旋 肉 碱 100-300mg/ (kasd). 维生素 Bi; 1mg/d, 肌 内 注射 ,连续 3-6 H - 
应 用 新 霉 素 或 甲 硝 只 治疗 ,可 以 降低 体内 甲 基 丙 二 酸 的 水 平 。 

2. 长 期 治疗 

(1) 饮食 治疗 :限制 天 然 蛋 白质 摄 人 ,每 日 1.0~1.5g/kg, 给 予 不 含 异 亮 RR. A DAR 
和 和 蛋氨酸 的 特殊 配方 奶粉 或 蛋白 粉 , 每 日 1.5~2.0g/kg, 在 治疗 过 程 中 监测 血 氨基 酸 浓度 ,以 防 
缺乏 。 

(2) 维生素 Bi 有 效 型 患者 每 周 肌 内 注射 维生素 Ba 1~2 次 ,每 次 1.0mg, 部 分 患者 可 口服 甲 

基 销 胺 崇 500- 10001 g/d 


(3) 左旋 肉 碱 :促进 甲 基 丙 二 
(4) 甜菜 碱 和 叶酸 :用 
酸 10~30mg/d ,口服 


于 合并 


酸 和 酰基 肉 碱 排泄 ,， 


[ri] A E JD G3 RE LAE 


(5) 甲 俏 只 10-20mg/ kg d) RIEZ SOmg/(k 
FERES Spo i8 REZE SL ,应 慎 用 

【预防 ) 

2. MMA 高 危 家 庭 关 :前 诊断 是 优生 的 重要 措施 ,对 有 


DNA 分 析 , 并 对 其 胎儿 i He :前 诊 


SW 


党 用 剂量 为 S0~200mg/(kg'd)。 
贫血 患者 ,甜菜 碱 500~1000mg/d ,口服 , 叶 


), 可 减少 肠 道 细菌 产生 的 丙 酸 ,但 长 期 应 


本 病 家 族 史 的 夫妇 及 先 证 着 可 进行 


( 顾 学 范 ) 
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3. 桂 永 浩 . 小儿 内 科学 高 级 教程 . 北京: 人民 军医 出 版 社 ,2011. 
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ed.2004. 
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第 九 章 


第 一 节 


免疫 (immunity) 是 机 体 的 生理 性 保护 机 


免疫 性 疾病 


概 xh 


制 ,其 本 质 为 识别 自身 ,排除 异 已 ;具体 功能 包括 防 


御 感 染 , 清 除 衰老 .损伤 或 死亡 的 细胞 ,识别 和 清除 突变 细胞 。 免 疫 功能 失调 可 致 异常 免疫 反应 ， 


即 变态 反应 .自身 免疫 反应 .免疫 缺陷 及 发 生 恶性 肿瘤 。 


【 小 儿 免 疫 系统 发 育 特 点 】 


小 儿 免 疫 状况 与 成 人 明显 不 同 ,导致 儿童 疾病 的 特殊 性 。 传 统 观 点 认为 ,小 儿 时 期 ,特别 是 


新 生 儿 期 ,免疫 系统 不 成 熟 。 实际 上 ,出生 时 : 
可 能 为 未 接触 抗原 .尚未 建立 免疫 记忆 之 故 。 

1. 单 核 / 巨 叭 细胞 新 生 儿 单 核 细胞 发 
氧化 杀菌 ,产生 G-CSF IL-8, IL-6, IFN-Y | IL 


免疫 器 官 和 免疫 细胞 均 已 相当 成 熟 ,免疫 功能 低下 


育 已 完善 ,但 因 缺 乏 辅助 因子 ,其 趋 化 .黏附 吞噬、 
-12 和 抗原 呈 递 能 力 均 较 成 人 差 。 新 生 儿 期 接触 搞 


原 或 过 敏 原 的 类 型 和 剂量 不 同 ,直接 影响 单 核 / 巨 噬 细 胞 ,特别 是 DC 的 免疫 调节 功能 ,将 影响 


新 生 儿 日 后 的 免疫 状态 。 
2. 中 性 粒 细胞 受 分 娩 的 刺激 ,出 生 后 


12 小 时 外 周 血 中 性 粒 细胞 计数 较 高 ,72 小 时 后 逐 


渐 下 降 , 而 后 逐渐 上 升 达成 人 水 平 。 由 于 储藏 库 空 虚 , 严 重新 生 儿 败血症 易 发 生 中 性 粒 细胞 减 
少 。 新 生 儿 趋 化 和 黏附 分 子 Mac-1(CD11b/CD18、CD10、CD13 和 CD33) 表 达 不 足 , 以 未 成 熟 儿 


和 剖 宫 产 者 为 车。 未 成 熟 儿 中 性 粒 细胞 FeR 


细胞 功能 暂时 性 低下 是 易 发 生化 脓 性 感染 的 原因 。 


亚 表达 下 降 ,出 生 后 2 周 才 达到 成 人 水 平 。 中 性 粒 


3. 革 淋 巴 细胞 及 细胞 因子 


(1) 成 熟 了 细胞 占 外 周 血 淋巴 细胞 的 80% ,因此 外 周 血 淋巴 细胞 计数 可 反映 了 细胞 数量 : 
出 生 时 淋巴 细胞 数目 较 少 ,6~7 个 月 时 超过 中 性 粒 细胞 的 百分率 ,6~7 岁 时 两 者 相当 ;此 后 随 年 


龄 增长 ,逐渐 降 至 老年 低 水 平 。 


(2) 了 细胞 表 型 和 功能 : 绝 大 多 数 脐 血细胞 (97%) J CDASRA* 初始”( "naive" ) T 细胞 (成 
人 外 周 血 为 50%), 而 CDASRO* 记忆 性 T 细 胞 极 少 。 新 生 儿 T 细胞 表达 CD25 和 CD40 配 体 较 


成 人 弱 , 畏 助 B 细胞 合成 和 转换 Tg De TEE 
(3) TH 亚 群 :新 生 儿 TH, 细胞 功能 较 TH 


细胞 和 CTL 的 能 力 差 。 
x 细胞 占 优势 ,有 利于 避免 母子 免疫 排斥 反应 。 


(4) 细胞 因子 :新 生 儿 了 细胞 产生 TNF 和 GM-CSF 仅 为 成 人 的 50%,IFN-Y、IL-10 和 IL-4 为 
10%~20%。 随 抗原 反复 刺激 ,各 种 细胞 因子 水 平 逐渐 升 高 。 如 IFN-Y FER 175 天 即 达到 成 人 


水 平 。 


(5) NK 和 ADCC:NK 的 表面 标记 CD56 于 出 生 时 几乎 不 表达 ,整个 新 生 儿 期 亦 很 低 ,NK 活 


性 于 生 后 1~5 个 月 时 达成 人 水 平 。ADCC 功能 仅 为 成 人 的 50%, F 1 岁 时 达到 成 人 水 平 。 


4. B 淋巴 细胞 及 lg 

(1) B 细胞 表 型 和 功能 :胎儿 和 新 生 儿 有 1j 
分 泌 IgG 的 B 细胞 于 2 Z2 Ht 4) P IgA KY B 2 
B 细胞 不 能 产生 苹 膜 多 糖 细菌 抗体 。 

(2) IgG: 是 唯一 能 通过 胎盘 的 Tg 类 别 , 共 


"^E IgM 的 B 细胞 ,但 无 产生 IgG A IgA 的 B 细 
HEF 5 岁 时 达成 人 水 平 。 由 于 TH 细胞 功能 不 足 ， 


转运 过 程 为 主动 性 。 大 量 IgG 通过 胎盘 发 生 在 妊 


娠 后 期 。 胎 龄 小 于 32 周 的 胎儿 或 未 成 熟 儿 


的 血清 IgG 浓度 低 于 400mg/dl, 而 足 月 新 生 儿 血清 
167 


第 九 章 ”免疫 性 疾病 


IgG 高 于 其 母体 5%~10%。 新 生 儿 
时 体内 IgG 均 为 
IgG; 代表 细菌 多 糖 的 抗体 ,其 


至 10~12 个 月 


(3) IgM: 
脐 血 IgM 2K] 
(4) IgA: 发 育 


胎儿 


EH 


习 身 合成 的 IgG Eb IgM 慢 , 生 后 3 个 月 血清 IgG 降 至 最 低 点 ， 
身 产 生 ,8~10 岁 时 达成 人 水 平 -IgG 亚 类 随 年 龄 增长 而 逐渐 上 升 ， 
上 升 速度 在 2 岁 内 很 慢 ,在 此 年 龄 阶段 易 患 葬 膜 细菌 感染 。 


高 ， 


已 能 产生 IgM ,出 生 后 更 快 ,男孩 于 3 岁 时 女孩 于 6 岁 时 达到 成 人 血清 水 平 。 
提示 宣 内 感染 。 


最 迟 , 至 青春 后 期 或 成 人 期 才 达成 人 水 平 。 分 沁 型 IgA 于 新 生 儿 期 不 能 测 出 ， 


2 个 月 时 唾液 中 可 测 到 ,2~4 岁 时 达成 人 水 平 。 
IgA 和 IgM 正常 值 见 表 9-1。 


IgG 


IgM 
IgA 


T T T 
12U)2 4 8 


A 


peer 
4 8 10 12 16(») 


图 9-1 


Ig 的 个 体 发 育 见 图 9-1 ,不 同年 龄 儿童 血清 IgG、 


0 1 2 3 4 


免疫 球 蛋白 的 个 体 发 育 


摘自 : 杨 锡 强 , 易 著 文 .儿科 学 .第 6 版 .北京 :人 
于 母体 IgG 能 通过 上 月 


A. IgG IgM 和 IgA 个 体 发 育 ， 
体 IgG 消失 ,于 生 后 3-5 个 月 降 至 最 低 点 ,婴儿 
水 平 。IgM 和 s 出 生 时 几乎 为 零 ,IgM 发 育 最 
接近 成 人 浓度 。 


快 ,于 6~8 ZH 


B. 出 生 后 9 个 月 内 婴儿 血清 IgG 动态 变化 


民 卫 生出 版 社 ,2003. 

ak ,使 出 生 时 婴儿 血清 IgG 水 平 
自身 的 IgG 逐渐 产生 ,大约 于 8~10 TI 
时 达成 人 水 平 ;IgA 于 11-12 2 


达成 人 
岁 时 


表 9-1 健康 儿童 血清 免疫 球 蛋白 含量 (g/L) 
_ 年龄 组 。 测定 人 数 IgG IgA IgM 
新 生 儿 2 5.190-10.790(8490) 0.001-0.018 (0.009) 0.018-0.120 (0.069) 
4 个 月 ~ 11 3.050~6.870 (4.970) 0.110-0.450 (0.280) 0.310-0.850 (0.580) 
7 个 月 ~ 20 4.090~7.030 (5.560) 0.210~0.470 (0.340) 0.330~0.730 (0.530) 
1 岁 ~ 60 5.090~10.090(7.590) 0.310-0.670 (0.490) 0.980-1.780 (1.380) 
3 岁 ~ 85 6.600~10.390 (8.240) 0.580~1.000 (0.790) 1.100~1.800 (1.450) 
50 7.910~13.070 (10.720) 0.850~1.710 (1.280) 1.200~2.260 (1.730) 
30 8.270~14.170 (11.220) 0.860~1.920 (1.390) 1.220-2.560 (1.890) 


WE: 表 内 TERN lf + 25D, ,括号 内 为 均值 摘自 : 杨 锡 强 . 小 儿 内 科学 第 3 版 ,北京 :人 AR PA: 出 版 社 ， 1995 .413. 


5. 补体 和 其 他 免疫 分 子 


(1) 补体 :母体 的 补体 不 转 输 给 胎儿 ,新 生 儿 补体 经 典 途 
生 后 3~6 个 月 达到 成 人 水 平 ， 


其 母亲 的 50%~60%， 
和 备 解 索 仅 分 别 为 成 人 的 35%-6| 
(2) 基 他 免疫 分 


径 成 分 (CH50.C3、.C4 RI C5) 活性 是 

劳 路 途径 的 各 种 成 分 发 育 更 为 落后 ,B 因子 
0 和 和 35%~709%- 未 成 熟 儿 补体 经 瞄 和 劳 路 
T gH JU A £P A T ERE DUA BRA 3-12, RIRA JL MUT ER AR RR 


途径 均 低 于 成 熟 儿 、 


儿 甘 露 糖 结合 凝集 素 (mannose binding lectin, MBL) £ B A fI , 4E ei 10-20 周 达 到 足 月 新 生 儿 
水 平 。 


第 二 节 ” 原 发 性 免疫 缺陷 病 


免疫 缺陷 病 (immunodeficiency ,ID) 是 指 因 免 疫 细胞 (淋巴 细胞 .吞噬 细胞 和 中 性 粒 细胞 ) 和 
免疫 分 子 ( 可 溶性 因子 ,如 白细胞 介 素 、 补 体 、 免 疫 球 蛋 白 和 细胞 膜 表 面 分 子 ) 发 生 缺 陷 引 起 的 
机 体 抗 感染 免疫 功能 低下 的 一 组 临床 综合 征 。 免疫 缺 陷 病 可 为 遗传 性 , 即 由 不 同 基因 缺 陷 导 
致 免疫 系统 功能 损害 的 疾病 , 称 为 序 发 性 免疫 缺陷 病 (primary immunodeficiency , PID); 也 可 为 出 
生 后 环境 因素 影响 免疫 系统 ,如 感染 .营养 紊乱 和 某 些 疾病 状态 所 致 , 称 为 继 发 性 免疫 缺陷 病 
(secondary immunodeficiency , SID); 因 其 程度 较 轻 ,又 称 为 免疫 功能 低下 (immuno-compromise)。 
由 人 类 免疫 缺陷 病毒 (human immunodeficiency virus, HIV) 感染 所 致 者 , 称 为 获得 性 免疫 缺陷 综 
AE (acquired immunodeficiency syndrome, AIDS). 

【 原 发 性 免疫 缺陷 病 的 分 类 ) 

自 1952 第 Bruton B BEP BIER HE SERESA X IENCETR REA E OLA DG, 84 
AMIRE, in dt 200 多 种 PID ,其 中 150 余 种 已 明确 致 病 基 因 。 早 期 PID 按 
疾病 的 临床 表现 、 "en 点 和 发 现 者 的 名 字 命 名 ,造成 许多 认识 混乱 。1970 年 ,世界 卫生 组 织 
(WHO) 与 国际 免疫 协会 (International Union of Immunological Societies, IUIS) 联合 组 织 专家 每 2~3 
EA 次 会 议 , 讨 论 并 更 新 PID 命名 和 分 类 ,以 细胞 .分子 遗传 学 为 基础 。2009 年 该 会 议 在 爱 
尔 兰 都 柏林 召开 ,会 议 对 新 发 现 的 PID 及 PID 新 分 类 进行 了 充分 讨论 。 目 前 PID 共 分 8 大 类 ， 
ED T AMEA B 细胞 联合 免疫 缺陷 .以 抗体 为 主 的 免疫 缺陷 .其 他 已 明确 定义 (基因 表 型 ) 的 免疫 
缺陷 综合 征 、 免 疫 调节 失衡 性 疾病 、 先 天 性 奉 咽 细胞 数量 和 (或 ) 功 能 缺陷 、 天 然 免 疫 缺 陷 、 自 身 
炎症 反应 性 疾病 和 补体 缺陷 ( 表 9-2)。 


表 9-2 原 发 性 免疫 缺陷 病 分 类 {WHO 2009 版 ) 
分 A _ ”至 病 基因 和 (或 ) 可 能 的 发 病 机 制 
细胞 和 B 细胞 联合 疫 缺 陷 i _ MEUM S 
l ETA B 细胞 正常 重症 ”包括 :c 链 缺 陷 、JAK3 缺陷 、IL-17Ra 缺陷 、CD45 缺陷 、CD38/ 


联合 免疫 缺陷 病 (TB’SCID) , CD38/CD3¢ WKP JERA -1A (Coronin-1A) 缺 陷 等 
| | Gyr 细胞 和 B 细胞 均 缺 如 SCID 重组 活化 基因 (RAGU2) 缺陷 、DNA & té f $2 1C 蛋白 
| (T-B-SCID) bn pi 缺陷 、DNA 活化 蛋白 激酶 催化 亚 基 (DNA 


| PKes) 缺 陷 、 腺 背 脱 迄 酶 (ADA) 缺 陷 , 网 状 系统 发 育 不 良 
| (3) Omenn 综合 征 ;(DDNA EREN khi; Cernunnos 蛋白 /XLF 缺陷 ;@ CD40 缺陷 、CD40 配 体 
| (CD40LY Bh DUREE 得 磷 酸化 酶 (PNP) 缺陷 ;BCD3y 缺陷 ;@CD8 iki; © Zeta 链 相关 蛋白 7 
(ZAP-70) [fA ; © Ca^* 通道 缺陷 ;@ 主 要 组 织 村 AG TI(MHO)- I, MHC- IL X ik; Winged 
helix (nude) 8&5; @ CD25 ttf ; BI o f B HERRE IN T 5b STATS) 缺陷 ;@@IL-2 诱导 的 
| 细胞 激酶 (nk) 缺陷 ;@@ 纲 胞 因子 8 供 体 (DOCK8) 缺陷 
以 抗体 为 主 的 免疫 缺陷 
Cf fh Ig 严重 降低 化 B 细胞 严 包括 :B 缺陷 重 链 缺 陷 、 AS 缺陷 ,Iga 缺陷 Top 缺陷 .BLNK 
重 降低 或 缺失 :X 连锁 无 再 种 球 ”缺陷 .胸腺 瘤 伴 免疫 缺陷 . 骨 和 散发 育 不 良 等 
蛋白 血 症 (XLA);AR JÈ Eh ER 
蛋 自 血 症 ; 胸 腺 况 伴 免疫 缺陷 
| 名 至 少 两 种 血清 Ig 显著 降低 华 ” ”常见 变 异型 免疫 缺陷 病 (CVID) 及 免疫 紊乱 .可 诱导 
! B 细胞 正常 或 降低 FOCOS 缺陷 、CD19 缺陷 . 跨 膜 蛋白 活化 因子 钙 
某 环 素 配 体 (TACD 人 缺陷.B 细胞 活化 因子 (BAFF) 受 体 缺陷 等 


N 


SAE $m 


82 类 

清 IgA 及 eG 严重 降低 伴 IgM 

常 或 升 高 及 B 细胞 数目 正常 

同 种 型 或 轻 链 缺 陷 伴 B 细胞 
,数量 正常 

加 特异 性 抗体 缺陷 伴 总 1g 水 平 J 
_@@ 婴 儿 期 暂时 性 低 丙种 球 蛋 白 [ 


eH, 


致 病 基因 和 (或 ) 可 能 的 发 病 机 制 i 
包括 :CD40L 缺陷 、CD40 缺陷 EAEI SA Maori a t I ARR 


(AID) SkM REWE -DNA 转 葡 糖 基 酶 (UN 
EBEA 、k BEDEA ,独立 的 IgG i 


包括 :Ig H 


IgG 亚 类 缺陷 .选择 性 IgA GAIA 


E 常 和 了 细胞 数量 正 党 


AE CB 细胞 数量 正常 ) 


其 他 已 明确 定义 (基因 表 型 ) 的 免疫 缺陷 
加 湿疹 .血小板 减少 伴 免疫 缺陷 
综合 征 (Wiskott-Aldrich 综合 征 ， 

WAS) E 
@ DNA 修复 缺陷 


胸腺 缺失 、 DiGeorge 异常 ,又 
称 染 色 体 zu 2 缺失 综合 征 
地 免疫 - 骨 发 育 不 良 


Hreidarsson £i 
免疫 调节 失衡 性 疾病 
QD 免疫 缺陷 伴 色素 减退 


名 家 族 性 嗜 血 淋 巴 组 织 细胞 增 
生 症 (FLH) 


@ 淋 巴 组 织 增生 综合 征 
自身 免疫 综合 征 


先天 性 看 噬 细 胞 数量 和 (或 ) 功能 缺陷 


TERR T$ AS BL; O P14 缺陷 ;OF 
d Miei. ARENA 年 


包括 ;无 汗 性 外 胚层 发 育 不 良 伴 


综合 征 


性 连锁 隐 性 (XL) tff WAS 基因 突变 


Efi: E 
管 扩 张 性 共 
(NBSI "s 
基因 突变 


pra ne 移 酶 DN- MTSB. 


分 表现 为 TBX1 基因 


包括 :软骨 毛发 发 育 不 全 (AR， RMRP 基因 突 


征 (AR,SMARCALL 基 
OR IBE $ G fE (HIES); © 4 HE p Ik ih 
TRE; Peg) vai 综合 征 (AR ,SPINKS 基因 


次 念珠 菌 病 ; DIF 


G) 缺陷 EN 
亚 类 缺陷 .IgA 缺陷 伴 


AR mE RUE UT 
E, ESI DNA 甲 基 化 缺损 )、 后 
4 和 (或 称 错 配 修复 缺陷 导致 类 别 转 
4 a "e 隐 性 (AR) 遗传 
和 患者 由 于 邻近 基因 缺陷 影 


响 胸 腺 发 育 , 


变 )、Sehimke 综合 


i jk 闭塞 伴 免 疫 缺 陷 ; (8 Hoyerall- 


包括 :Chediak-Higashi 综合 征 „Griscelli 综合 征 2 型 ,2 型 Hermansky- 


Pudlak 综合 征 
包括 :穿孔 素 缺 陷 、 
缺陷 , 均 为 AR 


缺陷 ( 同 前 中 ~ 四 ) 
包括 :自身 免疫 1 
内 分 沁 腺 病 伴 念 
(XL,FOXP3 基因 缺 


Van rg d 
FR 


El (EDA-ID); IL- 


包括 :X 连锁 淋巴 组 / 
(SH2D1A) 缺 陷 、XLP2、X i BA T-JQHU [SE (XIAP) fef, Ik 


Mune 13-D 缺陷 ` 突 触 融合 


淋巴 细胞 增生 综 


Itn 


"i 


先天 性 粒 细胞 减少 症 ;名 Kostmann 病 ;@ 周 期 性 中 性 粒 细胞 减 4 
附 缺 陷 (LAD)1 305 2) LAD 2 型 ; 
; © Papillon-Lefevre 
:肉芽 肿 性 疾病 (CCD) 067 


织 增 4 


ZA 


宗 合 征 1(XLP1)、 


).CD25 缺陷 (同人 ~ 5) 


ví; Ghi 


Z WAT eR 4 CIRAKA) 缺陷 ; atop 


蛋白 11 (STX11) 


SH2 域 蛋白 -1A 


合 征 (ALPS) .和 白 身 免疫 性 多 
菌 病 和 外 胚层 发 育 不 良 (APECED)、IPEX 


少 症 ;@X 连锁 粒 细胞 减少 / 
) LAD 3 70; © Rac 2 缺陷 ; 
s 立 缺 陷 5 (um) Shwachman- 
党 染色 体 CGD;@@ 中 性 粒 细胞 G-6-PD 缺 


i A 


分 化 因 Ge PEE tA Wade 6 tE CWHIM), pË is 


皮 发 育 不 良 ;单纯 疱疹 病毒 性 脑 炎 


VIP REA RS 


3 ; EE EUR 


第 九 章 “免疫 性 疾病 


分 类 至 病 基因 和 (或 ) 可 能 的 发 病 机 制 
自身 炎症 反应 性 疾病 ul 
包括 :家 族 性 地 中 海 热 (MEFV); 肿 瘤 坏死 因子 受 体 相关 的 周期 热 综合 征 (TRAPS); 高 IgD 综合 征 ; 


Muckle- Wells 综合 征 ; 家 族 性 中 
x LI mE T 


:自身 炎 性 综合 征 (CIAS); 新 生 儿 期 多 系统 炎症 疾病 (NOMID) 
经 表皮 关节 (CINCA) 综 合 征 ;化 脓 性 无 菌 性 关节 炎 - 脓 皮 病 性 坏 盖 - 痒 疮 综合 征 ; 


Blau 综合 征 ,慢性 复发 性 多 此 性 骨 殴 炎 及 先天 性 红细胞 生成 异常 性 贫血 (Majeed 综合 征 );IL-1 受 


体质 抗 剂 缺陷 (DIRA) 


补体 缺陷 :补体 由 9 个 活性 成 兴 Ci~C) 和 5 个 调 WEEG] 1 


组 成 ,上 述 成 分 均 可 发 生 缺 陷 
人 


Ca 0, 3n 
陷 ,补体 受 体 3 缺陷 .CD59 缺陷 , 阵 发 性 睡 眼 性 血红 蛋 


) 制 物 C, 结 合 蛋白 . 备 解 素 .H 因 子 和 1I 因 子 ) 


MAAT HAT. D 因子 缺陷 , 备 解 素 缺 
ARR EE HERR RAE 23 种 


PID 的 确切 发 病 率 尚 不 清楚 ,估计 总 发 病 率 为 1 : 10 000( 未 包括 无 症状 的 选择 性 IgA 缺乏 


症 和 甘露 聚 糖 结合 凝集 素 缺 陷 病 )。 按 此 计算 ,在 我 国 每 
2500 例 ; 累计 存活 病例 至 少 有 3 万 ~6 万 例 。 各 种 原 发 1 


陷 ( 即 单纯 Ig 或 抗体 缺陷 ,其 中 可 能 包括 因 T 细 胞 辅 有 


的 病例 ) 最 常见 , 占 一 半 以 上 ,其 次 是 了 细胞 /B 细胞 联合 免疫 缺陷 。 


【我 国 常见 的 几 种 PID 】 


FE 2500 万 新 生 儿 中 ,将 会 增加 新 的 病例 
生 免 疫 缺 陷 病 的 相对 发 生 率 为 :B 细胞 缺 


功能 缺乏 而 致 B 细胞 产生 抗体 能 力 下 降 


RE PID 临床 实践 和 研究 的 发 展 阶段 始 于 近 10 年 ,在 基因 或 蛋白 质 水 平 确诊 的 病例 越 来 


越 多 。 但 因 受 疾病 临床 表 型 认识 和 诊断 方法 


I 限制 ， 
病 :X 连锁 无 丙种 球 和 蛋白 血 症 (XLA)、X 连锁 高 免疫 球 蛋 白 M 血 症 (XHIM), 湿 疹 、 血 小 板 减 少 伴 


基因 确诊 的 PID 主要 集中 于 以 下 6 种 疾 


免疫 缺陷 综合 征 (WAS), 慢 性 肉芽 肿 病 (XCGD) $073 


联合 免疫 缺陷 病 (XSCID)。 
1. X 连锁 无 丙种 球 蛋 白 血 症 (X-linked agammaglobulinaemia , XLA) IgM, IgG 和 IgA 均 明 显 
下 降 或 缺 如 ,特异 性 抗体 水 平 低下 ,原始 B 细胞 数量 正常 ,外 周 血 B 细胞 极 少 或 缺 如 。 淋 巴 器 官 


生发 中 心 缺 如 ,T 细胞 数量 和 功能 正常 。B 细胞 奖 内 Bruton 酷 氨 酸 激酶 基因 (btk) 突变 为 其 病因 。 


感染 症状 轻重 不 一 , 吻 发 生化 脓 性 和 肠 道 病毒 感染 。 


2. X 连锁 高 免疫 球 蛋白 M 血 症 (XHIM) 该 病 为 


存在 ,其 他 B 细胞 缺乏 。 临 床 主要 表现 为 中 性 粒 细胞 和 血小板 减少 ,溶血 性 贫血 ,可 伴 胆管 和 肝 
脏 疾 病 ,机 会 性 感染 ,以 反复 感染 为 特征 , 伴 血清 IgG Ig 

3. 湿疹 、 血 小 板 减 少 伴 免 疫 缺 陷 综合 征 (Wiskott-Aldrich syndrome, WAS) 发 病 于 婴 幼 儿 
期 ,临床 表现 为 湿疹 ,反复 感染 和 血小板 减少 。 血 小 板 体积 小 ,血小板 和 白细胞 膜 表 面 唾液 糖 蛋 
白 CD43 和 gpIb 不 稳定 。 扫 描 电 镜 示 淋巴 细胞 星 “ 光 秃 " 状 ;T 细胞 和 血小板 细胞 骨架 异常 , 肌 
动 蛋白 成 束 障 碍 。 免 疫 功 能 呈 进 行 性 降低 :IgM 下 降 , 多 糖 抗原 特异 性 抗体 反应 差 ,外 周 血 淋巴 


XL, 循 环 了 细胞 正常 ,IgM 和 IgD B 组 


A IgE 水 平 降低 而 IgM 正常 或 升 高 。 


细胞 减少 和 细胞 免疫 功能 障碍 。 淋 巴 瘤 和 自身 免疫 性 血管 炎 发 生 率 高 。 位 于 X 染色 体 短 臂 的 


WAS 蛋白 (WASP) 基因 突变 是 本 病 的 病因 。 


4. 慢性 肉芽 肿 病 (chronic granulomatous, CGD) 知 哄 细胞 细胞 色素 (NADPH 氧化 酶 成 分 ) 基 
因 突 变 , 致 使 不 能 产生 超 氧 根 . 单 态 氧 和 H,0,, 其 杀伤 功能 减弱 ,导致 慢性 化 脓 性 感染 ,形成 肉芽 
肿 , 尤 见于 淋巴 结 . 肝 、 肺 和 骨 肠 道 。 病 诛 菌 为 葡萄 球菌 .大肠 埃 希 菌 . 沙 雷 菌 . 诺 卡 菌 和 曲霉 。 
CGD 可 为 X 连锁 遗传 :细胞 色素 CYBB 基因 突变 ,该 基因 编码 的 NADPH 氧化 酶 亚 基 gp91™™ 
蛋白 是 细胞 色素 b558 复合 物 组 分 之 一 。 也 可 为 常 染色 体 隐 性 遗传 :细胞 色素 CYBA 基因 
突变 ,该 基因 编码 的 NADPH 氧化 酶 亚 基 p22m" 蛋白 是 细胞 色素 558 复合 物 组 分 之 一 ;而 
NCF1 和 NCF2 基因 分 别 编码 NADPH 氧化 酶 亚 基 p67' sk p47"^ 蛋白 ,该 3 种 蛋白 均 为 电子 


转运 蛋白 。 


FAE PRERA 


5. 严重 联合 免疫 缺陷 病 (combined immunodeficiency , CID) 

DT 细胞 缺陷 ,B 细胞 正常 (TB'SCID): 以 X 连锁 遗传 最 常见 ,其 病因 为 IL-2、IL-4、IL-7、 
IL-9 和 IL-15 的 共有 受 体 Y 链 (Yc) 基 因 突 变 。 生 后 不 久 即 发 生 严重 细菌 或 病毒 感染 ,多数 病例 
于 婴儿 期 死亡 。 

(2) T fil B 细胞 均 缺 如 (TB-SCID): 均 为 常 染色 体 隐 性 遗传 。@D RAG-1/-2 缺陷 :RAG-1 或 
RAG-2 基因 突变 ,外 周 血 T 和 B ey 于 婴儿 期 发 病 - CORTE ARE CADA) d 
陷 :ADA 基因 突变 ,使 ADA 的 毒性 中 间 代 谢 产物 累 积 ,抑制 了 T、B 细胞 增殖 和 分 化 。 多 数 病例 早 
年 发 生 感染 , 极 少数 轻 症 在 年 长 儿 或 成 人 发 病 。 his I 状 发 育 不 良 (reticular dysgenesis): 为 淋巴 干 
细胞 和 髓 前 体 细胞 发 育成 熟 障碍 ,外周 血 淋 巴 细胞 .中 性 粒 细胞 和 血小板 均 下 重 减 少 , 常 死 于 婴 
儿 期 。 

6. 常见 变异 型 免疫 缺陷 病 (common variable immunodeficienc y.CVID) 为 一 组 病因 不 明 、 遗 
Wake 表现 为 Ig UJRA E RERA EAE) Lot E A Jo der P ELIGE 14 SE 
炎 、 肺 炎 和 支气管 扩张 。 也 易 患 胃 肠 道 感染 和 上 肠 病 毒性 脑膜 炎 。 外 周 淋巴 结 有 种 大 和 脾 肿 大 , 淋 
aaa 骨 肠 道 恶 性 肿瘤 和 自身 免疫 性 疾病 的 发 生 率 很 高 。 血 清 IgG 和 IgA 低下 ,IgM 正常 或 降 
低 ,诊断 依赖 于 排除 其 他 原 发 性 免疫 缺陷 病 。B 细胞 数量 可 能 减少 ,T 细胞 功能 异常 可 能 是 致 病 
的 关键 ,如 CDE /CD8* 细胞 比率 IL-2 IL-5 和 IFN-Y 活性 下 降 。 

【 原 发 性 免疫 缺陷 病 的 共同 临床 表现 】 

原 发 性 免疫 缺陷 病 的 临床 表现 由 于 病因 不 同 而 极为 复杂 ,但 其 共同 的 表现 却 非常 一 致 , 即 
反复 感染 . 易 患 肿瘤 和 自身 免疫 性 疾病 。 多 数 原 发 性 免疫 缺陷 病 有 明显 家 族 史 。 

1. 反复 和 慢性 感染 ”免疫 缺陷 病 最 常见 的 表现 是 感染 ,表现 为 反复 .严重 .持久 、 难 治 的 感 
染 。 不 常见 和 致 病 力 低 的 细菌 常 为 感染 原 。 许 多 患 儿 需要 持续 使 用 抗菌 药物 预防 感染 。 

(1) 感染 发 生 的 年 龄 :起 病 年 龄 40% 于 1 岁 以 内 ,1-5 岁 占 40%,6~16 岁 占 1596, 4X. 5% È 
病 于 成 人 。T 细胞 缺陷 和 联合 免疫 缺陷 病 发 病 于 出 生 后 不 久 ,以 抗体 缺陷 为 主 者 , 因 存 在 母体 搞 
体 , 在 生 后 6-12 个 月 才 发 生 感 染 。 成 人 期 发 病 者 多 为 常见 变异 型 免疫 缺陷 病 Ru 
(2) 感染 的 部 位 :以 呼吸 道 最 常见 ,如 复发 性 或 慢性 中 耳 炎 .鼻窦 炎 ` 结 合 膜 炎 e^t EX 
肺炎 ;其 次 为 胃 肠 道 , 如 慢性 肠炎 。 皮 肤 感染 可 为 肤 症 、. 肪 和 肿 或 肉芽 肿 。 也 所 pide Ł 
败血症 . 脓 毒 血 症 .脑膜 炎 和 骨 关 节 感 染 。 

(3). 感染 的 病原 体 : 一 般 而 言 ,抗体 缺陷 易 发 生化 肤 性 感染 。T 细胞 缺陷 则 易 发 生病 毒 .结核 
分 枝 杆菌 和 沙门 菌 属 等 细胞 内 病原 体感 染 ;此 外 ,也 易 发 生 真菌 和 原虫 感染 。 补 体 成 分 缺陷 好 
发 生 奈 配 菌 属 感染 。 中 性 粒 细胞 功能 缺陷 时 的 病原 体 常 为 金黄 色 葡萄 球菌 。 发 生 感染 的 病原 
WIURZTTROFASIRIR, 常 呈 机 会 性 感染 。 

(4) 感染 的 过 程 : 常 反 复发 作 或 迁延 不 愈 ,治疗 效果 欠 佳 ,尤其 是 抑 菌 剂 疗效 更 差 ,必须 使 用 
杀菌 剂 ,剂量 偏 大 ,疗程 较 长 才 有 一 定 疗效 。 

一 些 非 免疫 性 因素 也 可 能 造成 感染 易 感 性 ,在 考虑 原 发 性 免疫 缺陷 病 时 ,应 排除 这 些 因素 。 

2. 肿瘤 和 自身 免疫 性 疾病 ”未 因 严 重 感染 而 致死 亡者 , 随 年 龄 增长 , 易 发 生 自身 免疫 性 疾 
病 和 肿瘤 ,尤其 是 淋巴 系统 肿瘤 。 其 发 生 率 较 正常 人 了 群 高 数 十 倍 乃 至 一 百倍 以 上 。 淋巴 癌 最 常 
见 , 以 B 细胞 淋巴 瘤 多 见 (50%), 淋 巴 细 胞 白血病 (12.6%)、T 细胞 淋巴 瘤 和 霍 奇 金 淋巴 瘤 (8.6%)、 
腺 癌 (9.2%) 和 其 他 肿瘤 (19.2%) 也 可 发 生 。 
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系统 性 血 


SABER, IRIE 、 皮 肌 炎 ,免疫 复合 物性 肾炎 .1 型 糖尿 病 .免疫 性 甲状 腺 功能 减退 和 关节 
3. 其 他 临床 表现 ” 除 反复 感染 外 , 尚 串 有 其 他 的 临床 特征 .了 解 这 些 特征 ETUNA 


€ it All WAS BA) EHE EH tf (i c MENT 不 全 的 特殊 面容 .先天 性 心脏 病 和 难以 控制 的 低 钻 惊 | 


【 原 发 性 免疫 缺陷 
1. 病史 和 体检 
(1) 过 去 史 :脐带 
了 解 有 无 引起 继 发 性 
详细 记录 预防 注射 , 特 


(2) 家 族 史 : 约 1/4 的 患 儿 家 


查 。 原 发 性 免疫 缺陷 ; 
自身 免疫 性 疾病 和 腹 ， 


2. 体格 检查 严 


大 。B 细胞 缺陷 者 的 
出 现 全 身 淋 巴结 肿 大 。 


病 的 诊断 ] 


延迟 脱落 是 
免疫 缺陷 病 的 因 
Fyi 


a 
x 


离 现 证 者 可 为 基因 突 
靖 虽 者 ,有 助 于 对 现 证 者 进行 评估 。 


: LAD1 的 重要 线索 。 严重 的 麻疹 或 水 总 病程 提 
素 以 及 有 无 输血 、 血 制品 和 移植 物 抗 宿 主 反应 (GVHR) E. 
EHRE A ORARE 
EE 发现 因 感染 致 早年 死亡 的 成 员 。 应 对 患 儿 家 族 进行 家 系 调 
的 开始 者 ,而 无 阳性 家 族 史 。 了 解 有 无 过 敏 性 疾病 、 


重 或 反复 感染 可 致 体重 下 降 .发 育 滞 后 、 
司 围 淋巴 组 织 , 如 扁桃 体 和 淋巴 结 变 
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提示 细胞 免疫 缺陷 。 


o 


可 存在 皮肤 疗 肿 、 


营养 不 良 . 轻 中 度 贫血 和 肝 脾 肿 
小 或 缺 如 。X 连锁 淋巴 组 织 增生 症 则 
口腔 炎 、 牙 周 病 和 鹅 口疮 等 感染 证 据 。 某 些 特殊 综合 


征 则 有 相应 的 体征 ,如 胸腺 发 育 不 全 、WAS 和 AT 等 疾病 。 
3. KERRE PID 的 确诊 依靠 实验 室 免疫 学 检测 和 基因 分 析 结 果 
反复 不 明 原 因 的 感染 和 阳性 家 族 史 提示 原 发 性 免疫 缺陷 病 的 可 能 en, 确诊 该 病 必 须 有 相应 
的 实验 室 检 查 依据 ,明确 免疫 缺陷 的 性 质 。 不 可 能 测定 全 部 免疫 功能 ,一 些 实验 技术 仅 在 研究 
中 心 才能 进行 。 为 此 ,在 进行 该 病 的 实验 室 检查 时 ,可 分 为 3 个 层次 进行 , 即 :@ 初 得 试验 ;@ 进 
一 步 检 查 ;@ 特 殊 或 研究 性 试验 ( 表 9-3)。 其 中 初 得 试验 在 疾病 的 初期 筛 查 过 程 中 尤其 重要 。 


表 9-3 ”免疫 缺陷 病 的 实验 室 检 查 


DU | 进一步 检查 | EE TEA 
B B 细胞 缺陷 UT M 
OMGOMAAGE BAWBIPHCCDIS 或 CD20) 淋巴 结 活 检 e 
Duci aL luc SEXO CHILE Cox 74. KLH) 
RR jeD 和 IgE 水 * k [di n Er 
抗 链球 菌 海 血 素 0， 抗体 反应 ( 破 伤风 ,白喉 , 风 疼 、 体外 让 合成 - 


抗体 
Dm IgA 水 平 


流感 杆菌 疫苗) 
| 讽 体 反应 ( 伤寒 、 M ERHDERD | _ 卫 细胞 活化 增殖 功能 


人 
， 侧 位 X 线 片 咽 部 有 打样 体 影 变 分 析 


细胞 缺陷 
UMANE RR. 工 细 胞 亚 群 计数 (CD3.CD4、 ce 和 一 步 T 细胞 表 型 分 析 。 
ÉZ 
RAEI RSG RARR AREA “细胞 因子 及 其 受 体 测定 (如 IL-2、IFN-Y、 
R j 破 伤风 | 胞 培养 | TNF-a) 
£ x v HR. 
核 菌 或 纯 衍生 物 ) | 
向 部 X 线 片 胸腺 影 ” | HLA 配 型 染色 体 分 析 | 包 毒 细胞 功能 (NK .CTL ,.ADCC) 
| |BHREEIADA.PNP —— 
| 皮肤 .胸腺 活检 ,胸腺 烷 测 定 、 细 胞 活化 增殖 
功能 .基因 突变 分 析 
dt ent 
计数 化 学 发 光 试 验 BRE) TEE (CD TIb/CD I8 .选择 索 配 体 ) 
白细胞 及 形态 学 白细胞 动力 观察 移动 和 区 化 性 .变形 性 EE RE cr: 
NBT 试验 特殊 形态 学 氧化 代谢 功能 测定 
lgk 水 半 fg XJ) Be s | 酶 测定 (MPO .G-6-PD NADPH SC (ER) 笔记 
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DU | 进一步 检查 l 
E | 杀菌 功能 测定 a Er 
补体 缺陷 EN ed 
CH50 活性 | 调理 素 测 定 | 补体 旁 路 测定 pa 
cix | 各 补体 成 分 测定 。 ”| 补体 功能 测定 ( 趋 化 因子 ERMD 
C4 水 平 | 补体 活化 成 分 测定 (C3a、C4a、| 同 种 异体 分 析 
| C4d .C5a) | 


T" 


T: ADA CHE IERI ADCC , o AREE D RU s CTL, IEEE 
TL rtUBUL dE 35 ; MPO, E UID NADPH SIRO EE 2 核 ; 
音 磷 酸 酶 ;gx, 嗜 菌 体 


:了 细胞;G-6-PD , dt] Bl -6- BERRIEN; KLH, B 
;NBT, 四 唑 氮 蓝 ;NK ,自然 杀伤 细胞 ;PNP, 咕 叭 核 


(1) Ig 测定 :包括 血清 IgG, IgM, IgA 和 IgE。 一 般 而 言 ,年 长 儿 和 成 人 总 Ig>6g/L 属 正常 ,<4gL 
或 IgG<2g/L 提示 抗体 缺陷 。 总 Tg 为 4-6g/L 或 IgG 2~4g/L 者 为 可 疑 的 抗体 缺陷 ,应 进行 进一步 
抗体 反应 试验 或 IgG 亚 类 测定 。IgE 增高 见于 某 些 吞噬 多 把 功能 异 党 ， 特别 是 趋 化 功能 缺陷 。 
(2) dit A 和 抗 B 同族 凝集 素 : 代 表 IgM 类 抗体 功能 , 正 ? ei 6 PH SEJLEL A LB 
滴 度 至 少 为 1 : 8。WAS 患 儿 伴 有 低 IgM 血 症 时 同族 凝集 素 滴 度 下 降 或 测 不 出 。 
(3) 抗 链球 菌 溶血 素 0(ASO) MERER i 于 广泛 接触 诱发 自然 抗体 的 抗 诛 , 故 一 
般 和 人群 嗜 异 凝集 素 滴 度 均 大 于 1 : 10, 代 表 IgG 类 抗体 。 我 国人 群 由 于 广泛 接受 抗菌 药物 ,AS0 
效 价 一 般 较 低 , 车 血清 ASO 在 12 岁 后 仍 低 于 50 单位 ,可 提示 IgG 抗体 反应 缺陷 。 
) 分 泌 型 IgA 水 平 :分 泌 型 IgA 缺乏 常 伴 有 选择 性 IgA 缺乏 症 。 一 般 测定 唾液 . 泪 . 鼻 分 泌 
物 和 胃液 中 分 小型 IgA. 
(5) 外 周 血 淋巴 细胞 绝对 计数 :外 周 血 淋 巴 细胞 80% 为 了 细胞 ,因此 外 周 血 淋 巴 细胞 绝对 
计数 可 代表 T 细 胞 数量 ,正常 值 为 (2-6)x 10°/L;<2 x 109L 为 可 疑 下 细胞 减少 ,<1.5 x 107 则 可 
E PRR ERa, 日 其 体积 变 小 者 , 方 可 定 为 细胞 数量 减少 。 应 了 解 有 无 贫血 、 
小 板 和 中 性 粒 细胞 数量 .红细胞 形态 和 大 小 等 。 中 性 粒 细胞 内 巨大 空 泡 见 于 Chediak-Higashi 
综合 征 。 
(6) 胸部 X 线 片 : 婴 幼儿 期 缺乏 胸腺 影 者 提示 工 细胞 功能 缺陷 ,但 胸腺 可 因 深 藏 于 纵隔 中 而 
无 法 看 到 ,应 予 注意 。 
(7) 迟 发 皮肤 过 敏 试 验 (DCH):DCH 代表 TH, 细胞 功能 。 抗 原 皮 内 注射 24~72 小 时 后 观察 
局 部 反应 ,出 现 红斑 及 硬结 为 阳性 结果 ,提示 TH cn E 用 的 抗原 为 腮腺 炎 病 毒 疫苗 
旧 结 核 分 枝 杆 菌 类 或 结核 分 枝 杆 菌 纯 蛋 白 衍 生物 (PPD). 毛 夫 菌 素 . 白 念珠 菌 素 . 白 史 类 毒素 。2 
岁 以 内 正常 儿童 可 因 未 曾 致 敏 而 出 现 阴性 反应 , 故 应 同时 进行 5 种 以 上 抗原 皮 试 ,只 要 一 种 抗 
原 皮 试 阳性 , 即 说 明 TH, 功能 


E 


EEH. 
(8) 四 唑 氮 蓝 染料 (NBT) 试验 :NBT JR HEE TIERE HORE UE ERER E ROR DAD 


素 刺 激 中 性 粒 细胞 后 ， 还 原 率 >90% ,慢性 肉芽 肿 病 患者 <1%。 疾 病 携带 者 则 呈 赃 合体 。 
(9) 补体 CH50 活性 、C3 和 C4 水平 :总 补体 CH50 活性 法 测定 的 正常 值 为 50~100U/ml。C3 
正常 值 新 生 儿 期 为 570-1160mg/L,1-3 AA H 530-1310mg/L,3 个 月 至 1 岁 为 620-1800mg/L， 
1-10 岁 为 770~1950mg/L。C4 正常 值 新 生 儿 期 为 70-230mg/L,1-3 个 月 为 70~270mg/L,3~10 岁 

为 70~400mg/L。 

(10) 基因 突变 分 析 和 产 前 诊断 :多数 PID 为 单 基因 遗传 ,对 疾病 编码 基因 的 序列 分 析 可 发 
现 突变 位 点 和 形式 ,用 于 确诊 及 进行 家 系 调查 。 基 因 突 变 分 析 也 是 产 前 诊断 最 好 的 手段 ,其 他 
7 用 于 产 前 诊断 的 方法 如 测定 绒毛 膜 标本 酶 (ADA) 活性 等 。 
Et i Q1) 加 强 疾 病 登 记 .开展 多 中 心 合 作 , 建 立新 生 儿 筛 查 : 有 利于 早期 确诊 .及 时 治疗 (干细胞 


UL ^A dt .改善 患 儿 生活 质量 的 有 效 措施 。 
viae in ies 9 治疗 】 
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1. 一 般 治 疗 ” 患 儿 应 得 到 特别 的 儿科 护理 ,包括 预防 和 治疗 感染 ,应 有 适当 的 隔离 措施 , 注 


重 营 养 , 加 强 家 庭 宣教 以 增强 父母 和 患 儿 对 抗 疾病 的 信心 等 。 应 鼓励 
加 正常 生活 。 一 旦 发 现 感 染 灶 应 及 时 治疗 .有 时 需 用 长 期 抗 感染 药物 
性 感染 者 ,应 定期 进行 及 功能 试验 . 


经 治疗 后 的 患 儿 尽 可 能 参 
预防 性 给 药 。 下 呼吸 道 慢 


T 细 胞 缺陷 患 儿 不 宜 输血 或 新 鲜血 制品 ,以 防 发 生 GVHR。 若 必须 输血 或 新 鲜血 制品 时 ,应 


先 将 血液 进行 放射 照射 , 剂 丰 为 2000~3000rad。 供 血 者 应 进行 CMV 筛 查 。 最 好 不 行 扁桃 体 和 
淋巴 结 切除 术 , 脾 切除 术 视 为 禁忌 . 

若 患 儿 疝 有 一 定 抗体 合成 能 力 . 可 接种 死 疫苗 ,如 百 白 破 三 联 疫苗 。 
用 活 疫 菌 ,以 防 发 生 疫苗 诱导 的 感染 。 

家 庭 成 员 中 已 侈 诊 免 疫 缺 陷 者 ,应 接受 遗传 学 咨询 ,妊娠 期 应 进 
妊娠 。 

2. 替代 治疗 


严重 免疫 缺陷 患者 禁 


行 产 前 第 查 , 必 要 时 终止 


终身 。 治 疗 剂量 应 个 体 化 ,以 能 
(2) 高 效 价 免疫 血清 球 蛋 白 (spk 
病 . 破 伤风 和 乙 型 肝炎 的 SIG, AFE 


起 儿 的 预防 。 


fE (LER FAR IgG 血 症 。 抗 体 缺陷 患 儿 经 IVIG 治疗 后 ， 
possi 1 次 静脉 注射 IVIG 100-600 mg/kg ,持续 


(3) 血浆 : 除 有 IgG 外 , 尚 含有 IgM 、IgA、 补 体 和 其 他 免疫 活性 成 分 ,剂量 为 20mlkg, 必 要 时 
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剂量 。 


(4) 其 他 替代 治疗 


[ms 


用 会 发 生 不 良 免疫 反应 , 故 仅 用 于 严重 
2) 细胞 因子 治疗 :如 胸腺 素 类 .转移 因子 IFN-y IL-2 等 。 
3) 酶 替代 治疗 : 腺 苷 脱 氮 酶 (ADA) 缺 陷 者 ,可 答 注 红细胞 (其 中 
ADA- 多 聚 乙 二 烯 糖 结合 物 ,效果 优 于 输 注 红 细 

3. 免疫 重建 ”免疫 重建 是 采用 正常 细胞 或 基因 片段 植 人 患者 体 
地 纠正 免疫 缺陷 病 。 

(1) 胸腺 组 织 移植 :包括 胎儿 胸腺 组 织 移植 条 各 腺 上 皮 细 胞 移植 
接受 胸腺 移植 的 患者 发 生 淋巴 瘤 ,目前 已 较 少 使 用 。 


GET 
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1) 新 鲜 白 绸 胞 : 春 叭 细胞 缺陷 患者 伴 严重 感染 时 。 由 于 白细胞 在 体内 存活 时 间 短 ,反复 使 
感染 时 ,而 不 作为 常规 蔡 代 治疗 。 


富 含 ADA) 或 肌 内 注射 牛 


内 ,使 之 发 挥 功 能 ,以 持久 


,其 疗效 不 肯定 , 且 约 10 


(2) 干细胞 移植 :国内 报道 干细胞 (主要 为 骨髓 干细胞 ) 移植 治疗 部 分 PID (SCID、XHIM、 


WAS 和 CGD) 取 得 良好 效果 ,成 功率 为 65%~75%。 


1) 胎 肝 移植 ;一些 患 儿 接 受胎 肝 移 植 后 出 现 沾 合体 ， 表明 移植 成 功 ,此 法 目前 已 很 少 使 用 。 
患 儿 接受 BMT。 


2) ABHI (BMT): E Ait 1000 BIOL AR 


3) 脐 血 干细胞 移植 : 脐 血 富 含 造血 干细胞 ,可 作为 免疫 重建 的 干细胞 的 重要 来 源 。 脐 血 干 
细胞 移植 后 GVHR 较 无 关 供 体 配 型 骨髓 (matched unrelated marrow donor, MUD) 移 植 为 轻 。 


4) 外 周 血 干 细胞 移植 :目前 尚 处 于 实验 阶段 
4. 基因 治疗 ”许多 原 发 性 免疫 缺陷 病 的 突变 基因 已 被 克隆 ,其 突 


变 位 点 已 经 确立 。 这 给 基 


因 治疗 打下 了 基础 :将 正常 的 目的 基因 片段 整合 到 患者 干细胞 基因 组 内 (基因 转化 ), 这 些 被 目的 


基因 转化 的 细胞 经 有 丝 分 裂 ,使 转化 的 基因 片段 能 在 患者 体内 复制 而 


探索 和 临床 验证 阶段 。 


寺 续 存在 。 


基因 治疗 原 发 性 免疫 缺陷 病 的 尝试 已 经 历 多 年 ,取得 一 定 成 效 ,总 的 来 说 基因 治疗 尚 处 3 
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SAE ”免疫 性 疾病 
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第 三 


【 概述 】 
1. 病因 继 发 性 免疫 缺陷 病 (SID) 是 出 生 后 因 不 利 的 环境 因素 导致 免疫 系统 暂时 性 功能 
障碍 ,一 旦 不 利 因素 被 纠正 ,免疫 功能 即 可 恢复 正常 。 人 的 一 生 中 ,在 某 一 特定 的 时 期 或 环境 下 
均 可 能 发 生 一 过 性 SID。SID 的 发 病 率 远 高 于 PID, 且 为 可 逆 性 ,因此 及 早 确 诊 , 并 找到 其 诱因 ， 
及 时 予以 纠正 ,显得 尤为 重要 。 引 起 SID 的 常见 因素 见 表 9-4。 
营养 紊乱 是 儿童 时 期 最 常见 的 SID 的 原因 ,包括 蛋白 质 - 热能 营养 不 良 (PCM)、 亚 临床 微量 
元 素 锌 和 铁 缺 乏 , 亚 临床 型 维生素 A 维生素 B 族 和 维生素 D 缺乏 ,脂肪 和 糖 类 摄 人 过 多 等 。 
表 9-4 ”导致 继 发 性 免疫 缺陷 病 的 因素 
1. 营养 紊乱 蛋白 质 - 热能 营养 不 良 . 铁 缺 乏 症 . 锌 缺乏 症 .维生素 A 缺乏 症 ,肥胖 症 
2. 免疫 抑制 剂 HIR .抗体 , 糖 皮质 激素 . 环 孢 素 .细胞 毒性 药物 DURRES 
3. 遗传 性 疾病 ” ”染色 体 异 常 染色体 不 稳定 综合 征 \ 酶 缺陷 .血红 蛋白 病 .张力 性 肌 萎缩 证 .先天 性 无 
IME .骨骼 发 育 不 良 
4. 肿瘤 和 血液 病 ”组 织 细胞 增生 症 .类 肉瘤 病 .淋巴 系统 肿瘤 .白血病 . 乍 奇 金 淋巴 瘤 .淋巴 组 织 增生 人 性 
疾病 .再 生 障 碍 性 贫 


5. 新 生 儿 属 生理 性 免疫 功能 低下 
6. 感染 细菌 .真菌 .病毒 .寄生 虫 感染 
7. 其 他 糖尿 病 ,蛋白质 丢失 性 肠 病 ,肾病 综合 征 ,尿毒 证 .外科 手术 和 外 伤 


2. 临床 表现 和 处 理 ”最 常见 的 SID 的 临床 表现 为 反复 呼吸 道 感染 ,包括 反复 上 呼吸 道 感 
A 支气管 炎 和 肺炎 , 亦 有 胃 肠 道 感染 者 ,一 般 症 状 较 轻 ,但 反复 发 作 。 反 复 感染 ,尤其 是 胃 肠 道 
感染 ,可 引起 更 严重 的 营养 吸收 障碍 而 加 重 营养 不 良 ;感染 本 身 也 可 直接 引起 免疫 功能 的 进 一 
步 恶 化 。 如 此 ,形成 “营养 不 良 一 免疫 功能 下 降 一 感染 一 加 重 营养 不 良 ” 的 恶性 循环 ,构成 了 儿 
童 时 期 重要 的 疾病 谱 。SID 的 治疗 原则 是 治疗 原 发 性 疾病 , 去除 诱发 因素 。 


获得 性 免疫 缺 咯 综合 征 ( 艾 滋 首 ) 

获得 性 免疫 缺陷 综合 征 (acquired immunodeficiency syndrome, AIDS), BH 艾滋 病 ,是 由 人 类 免疫 
缺陷 病毒 (human immunodeficiency virus, HIV) 所 引起 的 一 种 传播 迅速 ,病死 率 极 高 的 感染 性 疾病 。 

【病因 】 

HIV 属 RNA 逆转 录 病 毒 ,直径 为 100-200nm, 目前 已 知 HIV 有 两 个 型 , 即 HIV- 工 和 HIV- M o 
两 者 均 能 引起 AIDS ,但 HIV-I 致 病 性 较 HIV-I 弱 。HIV-I 共 有 ABC.D.EF.G、H、O9 种 
亚 型 ,以 B 型 最 常见 。 本 病毒 为 圆 形 或 顶 圆 形 ,外 层 为 类 脂 包 膜 ,表面 有 锯齿 样 突起 ,内 有 圆柱 
状 核心 , 仿 Me” 依赖 性 道 转录 酶 。 病 毒 包 括 结构 蛋白 P19 ,核心 蛋白 P24 和 P15 .逆转 录 酶 蛋白 
P66 和 P51 .外 膜 蛋 白 gp120 和 跨 膜 蛋白 gp41 等 。 病 毒 对 热 敏感 ,56% 30 分 钟 能 灭 活 ,50% TR 
度 的 酒精 .0.3% 的 过 氧化 氨 .0.2% 的 次 氯 酸 钠 及 1096 的 漂白 粉 经 10 分 钟 能 灭 活 病毒 ,但 对 甲 
REVER .紫外 线 和 Y 射线 不 敏感 。 

【 流行 病 学 】 

小 儿 患 病 自 成 人 传播 而 来 。1982 年 报道 了 首 例 儿 童 HIV 感染 ,估计 全 球 每 天 有 1000 例 
HIV 感染 的 新 生 儿 出 生 。2001 年 ,联合 国 艾滋 病 联合 规划 署 宣布 ,在 过 去 的 20 4E , EE rp RO HIV 
感染 者 有 5600 万 ,其 中 2200 万 人 已 经 死 于 艾滋 病 及 相关 疾病 ,包括 430 万 儿童 。 截 至 2008 4 
年 底 ,全 球 有 210 万 15 岁 以 下 儿童 感染 HIV。 母 婴 传 播 的 阻 断 策略 是 目前 最 为 有 效 的 控制 归 
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幼儿 感染 的 方式 ,通过 成 功 干 预 , 母 婴 传播 风险 可 以 降 至 2% 以 内 ,但 是 这 样 的 干预 在 多 数 资源 
有 限 的 国家 仍 未 普及 。 尺 管 的 十 年 中 ,在 婴 幼儿 及 儿童 HIV 感染 的 诊断 和 治疗 方面 取得 
了 巨大 的 进展 ,但 是 全 球 每 天 仍 有 1100 多 例 15 岁 以 下 的 新 感染 者 ,其 中 90% 是 在 发 展 中 国家 。 
1995 年 我 国 首 次 发 现 经 母 婴 途径 传播 的 HIV 感染 者 。 

HIV 感染 的 新 生 儿 通常 在 感染 后 第 1 年 即 出 现 临床 症状 ,到 1 岁 时 估计 有 1/3 的 感染 患 ] 
死亡 ,到 2 AZ IE A AE. 近 一 半 的 患者 将 面临 死亡 。 

d. 传染 源 ” 叫 者 和 无 症状 病毒 携带 者 是 本 病 的 传染 源 ,特别 是 后 者 。 病 毒 主要 存在 于 血液 、 
精子 .子宫 和 阴道 分 沁 物 中 。 其 他 体液 ,如 唾液 .眼泪 和 乳 计 亦 含有 病毒 , 均 具 有 传染 性 。 

2. 儿童 HIV 感染 的 传播 方式 

(1) 母 中 传播 :是 儿童 感染 的 主要 途径 。 感 染 本 病 的 孕妇 可 以 通过 胎盘 .产程 中 及 产后 血性 
分 泌 物 或 嘴 奶 等 方式 感染 婴儿 . 

(2) 血 源 传播 :如 输血 ,注射 .器官 移 植 等 。 

(3) 其 他 途径 ;如 性 接触 传播 、 人 工 授 精 等 ,主要 发 生 在 成 年 人 。 

目前 尚未 证 实 空气 .昆虫 .水 及 食物 或 与 AIDS 患者 的 一 般 接触 ,如 握手 、 公 共 游 泳 .被 福 等 
会 造成 感染 , 亦 未 见 到 偶然 接触 发 病 的 报告 。 

【 发 病 机 制 | 】 

HIV 产生 的 逆向 转录 酶 能 以 病毒 RNA 为 模板 ,逆向 转录 而 产生 cDNA ,然后 整合 人 宿主 细 
胞 DNA 链 中 , 随 着 宿主 细胞 DNA 的 复制 而 得 以 繁殖 。 病 毒 感染 靶 细 胞 后 1-2 周 内 芽 生 脱 落 
而 离开 原 细胞 侵入 新 的 靶 细 胞 ,使 得 人 体 CD4:T 淋 巴 细胞 遭受 破坏 。 近 年 研究 发 现 ,HIV A 
CD4T 了 淋巴 细胞 时 ,必须 借助 融合 素 (fusin), 可 使 CD4* T 淋巴 细胞 融合 在 一 起 ,使 未 受 HIV 侵犯 
的 CD4'T 淋 巴 细 胞 与 受害 的 CD4*T 淋 巴 细 胞 融合 而 直接 唱 受 破坏 。 由 于 CDA' T 淋巴 细胞 被 大 
HIEI, ERAND B 淋巴 细胞 分 化 的 能 力 ,使 体液 免疫 功能 亦 出 现 异常 ,表现 为 高 免疫 球 蛋 白 
症 ,出 现 自身 抗体 和 对 新 抗原 反应 性 降低 。 抗 体 反应 缺陷 ,使 患 儿 易 患 严 重 化 腑 性 病变 ; 细胞 免 
疫 功 能 低 或 衰竭, 引起 各 种 机 会 性 感染 ,如 结核 分 枝 杆 菌 . 卡 氏 肺 豆 虫 李斯 特 菌 .巨细 胞 病毒 感 
染 等 , 常 是 和 致死 的 原因 ， 

【病理 】 

HIV 感染 后 可 见 淋巴 结 和 胸腺 等 免疫 器 官 病变 。 淋 巴结 呈 反 应 性 病变 和 肿瘤 性 病变 两 种 
早期 表现 是 淋巴 组 织 反 应 性 增生 ,随后 可 出 现 类 血管 免疫 母 细胞 淋巴 结 病 , 继 之 淋巴 结 内 淋巴 
细胞 稀少 ,生发 中 心 空虚 。 脾 脏 小 动脉 周围 了 细胞 区 和 脾 小 结 淋巴 细胞 稀少 ,无 生发 中 心 或 完 
全 丧失 淋巴 成 分 。 胸 腺 上 皮 严 重 鞭 缩 , 人 缺少 胸腺 小 体 。 艾 滋 病 患 儿 往往 发 生 严 重 的 机 会 性 感染 ， 
其 病理 改变 因 病 原 体 不 同 而 异 。 

HIV 常 侵犯 中 枢 神经 系统 ,病变 包括 胶 质 名 
细胞 形成 和 脱 慷 现象 

[ 临床 表现 】 

AIDS 的 分 类 ” 患 儿 症状 和 体征 的 发 生 , 发 展 和 免疫 系统 受 损 程度 及 患 儿 机 体 器 官 功能 状 
态 相 关 ,1994 华美 国 疾病 控制 中 心 根据 临床 表现 和 免疫 状态 将 HIV 感染 进行 分 类 ,根据 临床 表 
现 分 为 :无 临床 表现 (N), 轻 度 临 床 表现 (A). 中 度 临床 表现 (B) 和 严重 临床 表现 (C)。 结 合 免疫 
学 状况 又 可 分 为 :无 免疫 学 抑制 CN1、A1、B1 和 CU) 中 度 免疫 学 抑制 (N2 、A2 B2 和 C2) 和 严重 
免疫 学 抑制 (N3 A3, 、.B3 JI C3) 

(1) 无 临床 表现 CN): 儿 童 无 任何 感染 的 症状 和 体征 ,或 仅 有 轻微 临床 表现 中 的 一 个 情况 。 

(2) 经 度 临 床 表 现 (A): 儿 童 具 有 下 列 2 个 或 更 多 的 表现 ,但 无 中 度 和 严重 临床 表现 期 的 情 
况 : 淋 巴结 病 (>0.Scem ,发 生 在 2 个 部 位 以 上 , 双 侧 对 称 分 布 ); 肝 肿 大 ; 脾 肿 大 ;皮炎 ;腮腺 炎 ; 反 复 
或 持续 性 上 呼吸 道 感染 | iss Je sep Ep de o 
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曾 生 、 灶 性 坏死 .血管 周围 炎 性 浸润 ,多 核 巨 
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(3) 中 度 临 床 表现 (B): 除 A 类 表现 外 , 尚 有 以 下 表现 : 

1) 贫血 (Hb<80g/D), 中 性 粒 细胞 减少 (<1 x 10%L), 或 血小板 减少 (<100 x 10%L), 持 续 30 Ro 

2) 细菌 性 脑膜 炎 、 肺 炎 或 败血症 ( 纯 培养 )。 

3) 6 个 月 婴儿 持续 2 个 月 以 上 的 口腔 念珠 菌 病 。 

4) 心肌 病 。 

5) 发 生 于 出 生 后 1 个 月 内 的 巨细 胞 病毒 感染 ` 反 复 和 慢性 腹泻 ,肝炎 。 

6) 单纯 疱疹 病毒 性 口腔 炎 ,1 年 内 发 作 2 次 以 上 ;单纯 疱疹 病毒 性 毛细 支气管 炎 ,肺炎 或 食 
管 炎 ,发 生 于 出 生 1 个 月 内 。 

7) 带 状 疱疹 至 少 发 作 2 次 或 不 同 皮 损 部 位 。 

8) 平滑 肌肉 瘤 伴 有 EB 病毒 感染 。 淋 巴 样 间 质 性 肺炎 或 肺 淋巴 样 增生 综合 征 。 

9) 肾病 。 

10) 诺 卡 菌 属 感染 ,持续 发 热 1 个 月 以 上 。 

11) 弓形 虫 感染 发 生 于 出 生 后 1 个 月 内 。 

12) 播 散 性 水 癌 。 

(4) 严重 临床 表现 (C): 包 括 以 下 情况 : 

1) 严重 反复 和 多 发 性 细菌 感染 ,如 脓 毒 血 症 、 肺 炎 、 脑 膜 炎 、 骨 关节 感染 和 深部 脓肿 ,不 包括 
PEK 皮肤 黏膜 脓肿 和 导管 插入 引起 的 感染 。 

2) 念珠 菌 感 染 累及 食管 .气管 .支气管 和 肺 ; 深 部 真菌 感染 , 呈 播 散 性 ( 肺 , 肺 门 和 颈 淋 巴结 
以 外 的 区 域 )。 

3) 隐 球 菌 感染 伴 持 续 腹泻 1 个 月 以 上 。 
病毒 感染 发 生 于 出 生 1 个 月 内 ,累及 肝 、 脾 和 淋巴 结 以 外 的 区 域 。 

5) 脑病 :以 下 表现 之 一 ,至 少 持续 2 个 月 , 找 不 到 其 他 原因 者 :发育 滞后 或 倒退 ,智能 倒 
退 ;@) 脑 发 育 受 损 ; 头 围 测定 证 实 为 后 天 性 小 头 畸 形 或 CT/MRI 证 实 为 脑 萎缩 ;@@ 后 天 性 系统 性 
运动 功能 障碍 :瘫痪 ,病理 性 反射 征 . 共 济 失调 和 敏捷 运动 失调 ,具有 其 中 2 项 者 。 

6) 单纯 疱疹 病毒 性 秋 膜 溃疡 持续 1 个 月 以 上 ,或 单纯 疱疹 病毒 性 支气管 炎 、 肺 炎 或 食管 炎 
发 生 于 出 生 1 个 月 以 后 。 

7) 组 织 胞 浆 菌 病 累及 肺 . 肺 门 和 颈 淋 巴结 以 外 的 区 域 。 

8) 卡 波 西 肉瘤; 淋巴 冶 (Burkitt 淋巴 瘤 或 免疫 母 细胞 性 、B 细胞 性 .大 细胞 性 或 免疫 学 表 型 
不 明 性 )。 

9) 结核 病 , 肺 外 播 散 型 。 

10) 卡 氏 肺 囊 虫 性 肺炎 。 

11) 进行 性 多 发 性 白质 性 脑病 。 

12) 沙门 菌 属 ( 非 伤寒 ) 月 毒 血 症 , 反 复发 作 。 

13) 脑 号 形 虫 感染 发 生 于 出 生 1 个 月 以 后 。 

消耗 综合 征 ， 

重 持续 丧失 基线 的 1090; 

B. 大 于 1 岁 者 的 体重 - 年 龄 曲线 下 降 25 个 百 分 位 ; 

C. 出 生 1 个 月 后 体重 - 身高 曲线 下 降 5 个 百 分 位 ;同时 伴 有 :QD 慢性 腹泻 (每 天 至 少 2 次 稀 
便 持 续 1 个 月 以 上 ); 加 发 热 1 个 月 以 上 (持续 性 或 间 吹 性 )。 

[ 


1 病原 学 诊断 
(1) 病毒 杭 体 检测 :是 初 第 试验 的 主要 手段 ,包括 ; 
1) 初 得 试验 ;血清 或 尿 的 栈 联 免疫 吸附 试验 , 血 快速 试验 。 


EN 

Il 
IT 
Ne 

[red 
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2) 确认 试验 :蛋白 印迹 试验 或 免疫 荧光 检测 试验 。 病 毒 抗体 检查 对 小 于 18 个 月 龄 小 儿 的 
诊断 存在 局 限 性 。 

(2) 病毒 分 离 :目前 常 采 用 的 方法 是 将 受 检 者 周围 血 单个 核 细 胞 (PBMCs ) 与 经 植物 血 凝 素 
(PHA) 激 活 3 天 的 正常 人 PBMCs 共同 培养 (加 入 IL-2 10U/ml)。3 周 后 观察 细胞 病变 ,检测 逆转 
录 酶 或 P24 抗原 或 病毒 核酸 (PCR) ,确定 有 无 HIV。 目 前 一 般 只 用 于 实验 研究 ,不 作为 诊断 指标 。 

(3) 抗原 检测 :主要 是 检测 病毒 核心 抗原 P24, 一 般 在 感染 后 1-2 周 内 即 可 检 出 。 

(4) 病毒 核酸 检测 :利用 PCR 或 连接 酶 链 反应 (LCR) 技 术 , 可 检 出 微量 病毒 核酸 。 

2. 免疫 缺陷 的 实验 诊断 

(1) 血 淋 巴 细胞 亚 群 分 析 :CD4YVCD8* 倒置 .自然 杀伤 细胞 活性 降低 .皮肤 迟 发 型 变态 反应 
减退 或 消失 , 抗 淋 巴 细胞 抗体 和 抗 精子 抗体 . 抗 核 抗体 阳 性 。B。 微 球 蛋白 增高 , 尿 中 新 蝶 叭 
升 高 。 

(2) 各 种 机 会 性 感染 病原 的 检查 ,诊断 :应 尽早 进行 ,以 便 及 时 明确 感染 原 ,实施 针对 性 治疗 。 

【诊断 ]】 

我 国 目前 对 婴 幼 儿 早 期 诊断 的 策略 是 :婴儿 出 生 后 6 周 采集 第 一 份 血样 本 , 若 第 一 份 血样 
本 检测 呈 阳 性 反应 ,尽快 再 次 采集 第 二 份 血样 本 进行 检测 。 若 两 份 血样 本 检测 均 呈 阳性 反应 ， 
报告 “婴儿 HIV 感染 早期 诊断 检测 结果 阳性 ”. 诊 断 儿 童 HIV 感染 。 

2002 年 中 华 医 学 会 儿科 学 会 感染 学 组 与 免疫 学 组 共同 制订 了 小 儿 HIV 感染 和 AIDS 的 诊 
断 标准 。 

1. 小 儿 无 症状 HIV 感染 

(1) 流行 病史 :GD HIV 感染 母亲 所 生 的 婴儿 ;@ 输 入 未 经 HIV 抗体 检测 的 血液 或 血液 制品 史 。 

(2) 临床 表现 :无 任何 症状 .体征 。 

(3) 实验 室 检 查 : 三 18 个 月 儿童 ,HIV 抗体 阳性 ,经 确认 试验 证 实 ; 患 儿 血浆 中 HIV RNA 阳性 。 

(4) 确诊 标准 :中 > 18 个 月 小 儿 , 具 有 相关 流行 病 学 史 , 实 验 室 检查 中 任何 一 项 阳性 可 确诊 ; 
Q@<18 个 月 小 儿 , 具 备 相关 流行 病 学 史 ,2 次 不 同时 间 的 血浆 样本 HIV RNA 阳性 可 确诊 。 

2. 小 儿 AIDS 

(1) 流行 病 学 史 : 同 无 症状 HIV 感染 。 

(2) 临床 表现 :不 明 原因 的 持续 性 全 身 淋 巴结 肿 大 (直径 >lem)、 肝 脾 肿 大 .腮腺 炎 ; 不 明 原因 
的 持续 性 发 热 超 过 1 个 月 ;慢性 反复 发 作 性 腹 演 ; 生 长 发 育 迟 缓 ;体重 下 降 明显 (3 个 月 下 降 > 基 
ER 1090); 迁延 难 愈 的 间 质 性 肺炎 和 口腔 真菌 感染 ; 常 发 生 各 种 机 会 性 感染 等 。 与 成 人 AIDS 相 比 ， 
小 儿 AIDS 的 特点 为 :D HIV 感染 后 ,潜伏 期 短 .起 病 较 急 .进展 快 ;@ 偏 离 正 常生 长 曲线 的 生长 
停滞 是 小 儿 HIV 感染 的 一 种 特殊 表现 ;@ 易 发 生 反 复 的 细菌 感染 ,特别 是 对 多 糖 菊 膜 细菌 更 易 
感染 ;@ 慢 性 腮腺 炎 和 淋巴 细胞 性 间 质 性 肺炎 常见 ;@@ 婴 幼儿 易 发 生 脑病 综合 征 , 且 发 病 早 、 进 

(3) 实验 室 检查 :HIV 抗体 阳性 并 经 确认 试验 证 实 , 患 儿 血 浆 中 HIV RNA 阳性 ; 外 周 血 
CDA"T 淋巴 细胞 总 数 减 少 ,CD4'T 淋巴 细胞 占 淋巴 细胞 的 百分比 减少 ( 表 9-5), 


R 9-5 AIDS RJL CD4 细胞 计数 和 CD4 T 淋巴 细胞 百分比 与 免疫 状况 分 类 


免疫 学 分 类 小 于 1 岁 (%) 1-5 $ (96) 6-12 2 (96) 
无 抑制 2 1500/mm* (>25) | 1000/mm’ (225) =500/mm (>25) 
中 度 抑 制 750-1499/mm' (15-24) 500-999/mm? (15-24) 200-499/mm (15-24) 
重度 抑制 <750/mm (<15) «500/mm (<15) «200/mm' (<15) 


(4) 确诊 标准 : 患 儿 具 有 一 项 或 多 项 临床 表现 , > 18 个 月 患 儿 HIV 抗体 阳性 (经 确认 试验 证 
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实 ) 或 HIV RNA 阳性 可 确诊 ;<18 个 月 患 儿 2 次 不 同时 间 的 样本 HIV RNA 阳性 可 确诊 。 有 条 件 


者 应 做 CD4T 淋 
DE 】 


E4 


胞 计数 和 百分比 以 评估 免疫 状况 ( 表 9-5). 


1. 抗 逆 转录 病毒 治疗 的 指 征 ” 最 近 对 HIV 感染 发 病 机 制 的 了 解 和 新 的 抗 逆 转录 病毒 药物 


的 出 现 ,使 HIV 感染 的 治疗 已 发 生 了 很 大 变化 。 所 有 抗 逆 转录 病毒 药物 均 可 用 于 儿童 病例 ， 
前 使 用 抗 病毒 药物 的 指 征 为 :HIV 感染 的 临床 症状 ， 


对 数 或 百分比 下 降 , 达 到 | 
病毒 负荷 状况 :年龄 大 了 
存在 其 他 需 延期 治疗 的 因素 ,也 主 ? 
和 病毒 负荷 状态 。 


P 度 或 严重 免疫 抑制 ; 


一 旦 发 现 以 下 情况 即 开 始 治 疗 :HIV RNA 复制 物 数量 极 高 或 进行 性 增高 


F 1 岁 的 患 儿 , 无 临床 症状 ,除非 能 明确 其 临床 疾病 进展 的 危险 性 极 f 
早期 治疗 。 应 } 


目 
包括 临床 表现 A、B 2X C;CDA' T 淋巴 细胞 绝 
年 龄 在 1 岁 以 内 的 患 儿 , 无 论 其 临床 .免疫 学 或 
氏 或 


监测 未 开始 治疗 的 病例 的 临床 .免疫 学 


d 


;CD4'T 淋巴 细胞 


绝对 数 或 百分比 很 快 下 降 , 达 到 中 度 免疫 学 抑制 ;出 现 临床 证 状 。 


2. 抗 病毒 治疗 
(1) 核 背 类 逆转 录 酶 抑制 剂 :如 齐 多 夫 定 


(zidovudine, AZT), Z JX AALE (DDI), PXK E 


(lamivudine , STC) 和 司 坦 夫 定 (strvudine,d4T), 此 类 药物 能 选择 性 地 与 HIV 逆转 录 酶 结合 ,并 渗 
入 正在 延长 的 DNA 链 中 ,使 DNA 链 终止 ,从 而 抑制 HIV 的 复制 和 转录 。 


(2) 非 核 昔 类 逆转 录 酶 抑制 剂 :如 奈 韦 拉平 (nevirapine,NVP)、 地 拉 韦 定 (DLR), 基 主要 作用 
于 HIV 逆转 录 酶 的 某 个 位 点 ,使 其 失去 活性 ,从 而 抑制 HIV 复制 。 

(3) 蛋白酶 扣 制剂 :如 沙 奎 那 韦 (saquinavir)、 地 拉 韦 定 (indinavir,IDV)、 奈 非 那 韦 (nelfinavir) 
和 利 托 那 韦 (ritonavir), 其 机 制 是 通过 抑制 蛋白 酶 , 即 阻 断 HIV 复制 和 成 熟 过 程 中 所 必需 的 蛋白 
质 的 合成 ,从 而 抑制 HIV 的 复制 。 

单 用 一 种 药物 治疗 效果 差 ,目前 提倡 2 种 以 上 药物 联合 治疗 ,但 药物 最 佳 搭配 并 无 定论 。 


已 确诊 的 AIDS 患 儿 应 转 入 指定 
3. 免疫 学 治疗 ”基因 
另 一 个 有 治疗 价值 的 细胞 
EJI 


医院 接受 治疗 。 


K 


子 , 体 外 实验 表明 


4. 支持 及 对 症 治疗 ”包括 输血 及 营养 支持 


EH IL-2 与 抗 病毒 药 


能 是 


对 改善 免疫 功 有 益 的 ,IL-12 是 
IL-12 能 增强 免疫 细胞 杀伤 被 HIV 感染 细胞 的 


5 物 同 时 应 


法 ,补充 维生素 ,特别 是 维生素 B 和 叶酸 。 


5. 抗 感染 和 抗 肿瘤 治疗 ”发 生 感染 或 肿瘤 时 应 给 予 相应 的 治疗 。 
【 预防 】 
儿童 AIDS 的 预防 应 特别 注意 以 下 几 点 :@ 普 及 艾滋 病 知 识 ,减少 育龄 期 女性 ! 


© HIV 感染 者 避免 妊娠 ,HIV 感染 或 AIDS 孕妇 
ZSE RI fé ARERR IIL ,在 供血 员 中 必须 除外 HIV 抗体 阳性 者 ;@HIV 抗体 阳性 


服用 AZT, 以 降低 母 婴 传播 的 几率 ;@ 严 格 控制 
Gen 公司 研制 的 AIDS VAX 疫苗 是 
前 正在 美国 和 泰国 等 地 进行 三 期 临床 试验 。 


PEATA 


dui HIV; 
3) ff 
kai A Hort JS 
1 液 及 各 种 血 制品 的 质量 ;@ 疫 苗 预 防 : 美 国 Vax 
HIER, D HIV- 工 的 糖 蛋白 gp120 为 靶 位 点 , 目 


应 规劝 其 终止 妊娠 或 尽量 进行 剖 富 
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自身 免疫 性 反应 是 由 于 不 同 诛 因 (包括 物理 
Kass 
能 破坏 ， 


的 结缔 组 织 和 胶原 纤维 , 故 曾 称 为 结缔 组 织 


ZA 


织 和 细胞 作为 对 向 。 若 此 种 自身 免疫 反应 非常 
出 现 临 床 症状 , 则 称 为 自身 免疫 性 疾病 。 
风湿 性 疾病 (rheumatic diseases? 是 一 组 病因 


.化 学 和 生物 学 因子 ) 诱 导 的 宿主 异常 免疫 反应 ， 


晶 烈 ,引起 组 织 严重 和 持久 的 结构 和 功 


1R ZA 


ARBA HY E] EP D d , UE FE E As Fe o d 


疾病 。 虽 然 其 病因 不 明 ,但 一 般 认 为 几乎 所 有 风湿 


性 疾病 的 发 病 机 制 均 有 其 共同 规律 , 即 感 染 原 刺激 具有 遗传 学 背景 (多 基因 遗传 ) 的 个 体 ,发 生 


异常 的 自身 免疫 有 反应. 

除 经 典 的 风湿 1 
许多 以 往 病 因 不 明基 
病 , 并 纳入 风湿 性 疾 
反应 所 致 ,如 肾 小 


征 、 克 罗 恩 病 和 诛 发 必 


生 疾 
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病 ( 如 风湿 热 , 系 统 性 红斑 狼疮 . 皮 肌 炎 . 硬 皮 病 、 类 风湿 关节 炎 等 ) 外 ， 
综合 征 .如 过 敏 性 紫 闻 和 川崎 病 等 , 现 已 明确 为 自身 免疫 性 疾 
身 免疫 性 
无 力 . 吉 兰 - 巴 雷 综合 


:血小板 减少 性 紫 阁 等 ,未 归 人 自身 免疫 性 疾病 中 , 仍 分 类 于 各 系统 性 


虽然 风湿 热 发 病 率 近年 已 明显 下 降 ,但 仍 是 儿童 时 期 最 常见 的 风湿 性 疾病 之 一 。 川 崎 病 、 
过 敏 性 紫 首 和 幼年 类 风湿 关节 炎 是 常见 的 儿童 时 期 风湿 性 疾病 。 


儿童 风湿 性 疾病 旧 


和 临床 1 


全 身 性 起 病 型 幼 4 


风湿 热 (rheumatic 
性 或 慢性 风湿 性 疾病 ， 
膜 及 肺 、 肾 等 内 脏 。 临 
本 病 发 作 呈 自 限 性 , 急 
害 ,尤其 以 瓣膜 病变 最 


类 
风湿 性 疾病 的 慢性 过 程 


点 有 别 于 成 人 一些 儿 童 风湿 性 疾病 的 全 身 症状 较 成 人 明显 ,如 
i 炎 。 儿 童 系统 性 红斑 狼疮 病程 较 急 ,预后 较 成 人 差 。 与 多 数 成 人 
不 同 ,川崎 病 和 过 敏 性 紫 闻 很 少 复发 。 


第 五 节 M 湿热 


fever, RF) 是 一 种 由 咽喉 部 感染 A 组 乙 型 溶血 性 链球 菌 后 反复 发 作 的 急 
主要 崇 及 关节 心脏, 皮肤 和 皮下 组 织 , 偶 可 累及 中 枢 神经 系统 血管. 桨 
床 表现 以 关节 炎 和 心脏 炎 为 主 , 可 伴 有 发 热 ` 皮 疹 .皮下 结 节 舞蹈 病 等 。 
性 发 作 时 通常 以 关节 炎 较 为 明显 ,急性 发 作 后 常 遗 留 轻重 不 等 的 心脏 损 
为 显著 ,形成 慢性 风湿 性 心脏 病 或 风湿 性 站 膜 病 。 发 病 可 见于 任何 年 龄 ， 


最 常见 为 5~15 岁 的 儿童 和 青少年 ,3 岁 以 内 的 婴 幼 儿 极为 少见 。 一 年 四 季 均 可 发 病 , 以 冬 春 多 


见 ; 无 性 别 差异 。 


率 仍然 很 高 , 且 近 年 来 


【 病因 和 发 病 机 制 | 】 


1. 病因 “风湿 热 
引起 的 咽 峡 炎 患 儿 于 


目前 风湿 热 的 发 病 率 已 明显 下 降 , 病 情 也 明显 减轻 ,但 在 发 展 中 国家 ,风湿 热 和 风湿 性 心脏 
病 仍 常见 和 严重 。 我 国 各 地 发 病 | v 
病 率 为 0.229%o, 哩 低 于 其 他 发 展 9 


为 22/10 万 ,其 中 风湿 性 心脏 病 患 
国家 。 我 国 农村 和 边远 地 区 发 病 


风湿 热 发 病 率 有 回升 趋势 ,应 值得 重视 。 


是 A 组 乙 型 溶血 性 链球 菌 咽 峡 炎 后 的 晚期 并 发 症 。 约 0.3%~3% 因 该 菌 
1-4 周 后 发 生 风 湿热 。 皮 肤 及 其 他 部 位 A 组 乙 型 溶血 性 链球 菌 感染 不 会 


引起 风湿 热 。 影 响 本 病 发 生 的 因素 有 :QD 链球 菌 在 咽 峡部 存在 时 间 越 长 ,发 病 的 机 会 越 大 ;@ 特 


传 学 背景 ,一些 人 群 具 
2. 发 病 机 制 
(1) 分 子 模拟 :A 


lL 性 链球 菌 菌株 ,如 M 血清 型 ( 甲 组 1-48 型 ) 和 黏液 样 菌株 ;@@ 患 儿 的 遗 
有 明显 的 易 感性 。 


LZ 型 溶血 性 链球 菌 的 抗原 性 很 复杂 ,各 种 抗原 分 子 结构 与 机 体 器 官 抗原 


存在 同 源 性 ,机 体 的 搞 链 球菌 免疫 反应 可 与 人 体 组 织 产生 免疫 交叉 反应 ,导致 句 官 损害 ,这 是 风 


湿热 发 病 的 主要 机 制 。 
1) Sen Hn iE BH Ji 
2) 细胞 壁 外 层 重 


Wo WURCC ARES EE 3 [e c 


这 些 交 叉 抗 原 包 括 : 
骏 组 成 ,与 人 体 关 节 , 滑 膜 有 共同 抗原 。 
习 质 中 M EAM M 相关 蛋白、 中层 多 糖 中 N- 乙酰 区 糖 胺 和 鼠 李 糖 均 与 人 


3) 细胞 膜 的 脂 蛋 
(2) 自身 免疫 反应 
1) 免疫 复合 物 病 


了 与 人 体 心 肌 肌 膜 和 丘脑 下 核 . 尾 状 核 之 间 有 共同 抗原 。 
:人 体 组 织 与 链球 菌 的 分 子 模拟 导致 的 自身 免疫 反应 包括 : 


: 5 链球 菌 抗原 模拟 的 自身 抗原 与 抗 链球 苗 抗 体 可 形成 循环 免 疼 复 合 物 沉 


积 于 


第 九 章 ”免疫 性 疾病 


2) 细胞 免疫 反应 异常 


具有 对 心 
淋巴 细胞 母 


抗原 的 免疫 反应 异常 。 
(3) in 有 人 发 现 HLA-B35 .HLA-DR2 .HLA-DR4 和 淋巴 细胞 表面 标记 D8/17* 等 与 发 


浸润 ;心包 
2. 增生 期 ”主要 发 生 于 
小 体 中 央 为 胶原 纤维 素 样 坏死 物质 , 儿 
湿 细 胞 呈 圆 形 或 椭圆 形 ， 


成 。 心 狼 膜 边缘 可 有 嗜 伊 
很 少 累 及 三 尖 因 。 此 期 约 持续 2~3 个 
外 ,大脑 皮质 .小脑 


病 有 关 , 但 还 应 
基因 。 


细胞 的 细胞 毒 作 用 ;@ 患 
细胞 化 和 增殖 反应 降低 ， 


:有 周转 


FF 人体 关节 滑 膜 心肌、 心 瘀 膜 ,激活 补体 成 分 产生 炎 性 病变 。 
淋巴 细胞 对 链球 菌 抗原 的 增殖 反应 增强 , 患 儿 T 淋 巴 细胞 
和 者 外 周 血 对 链球 菌 抗原 诱导 的 白细胞 移动 抑制 试验 增强 ， 


一 步 进行 多 中 心 研究 


自然 杀伤 细胞 功能 增加 ;@ 患 者 扁桃 体 单 核 细胞 对 链球 菌 


才能 证 实 该 病 是 否 为 多 基因 遗传 性 疾病 和 相应 的 相关 


(4) 毒素 :A 组 链球 菌 还 可 产生 多 种 外 毒素 和 酶 类 ,直接 对 人 体 心肌 和 关节 有 毒性 作用 ,但 
并 未 得 到 确认 。 


【病理 ) 


1. 急性 渗 出 期 受累 部 位 ,如 心脏 ,关节 皮肤 等 结缔 组 织 变 性 和 水 种, 淋巴 细胞 和 浆 细 胞 


[ 临床 表现 ] 


红 性 疣 状 物 


席 纤 维 素 性 渗 出 ,关节 腔 内 浆液 性 渗 出 。 本 期 持续 约 1 个 月 。 
心肌 和 心 内 膜 (包括 心软 膜 ), 特 点 为 形成 风湿 小 体 (Aschoff 小 体 )， 


周 有 淋 巴 细 胞 、 浆 细胞 和 巨大 的 多 核 细胞 (风湿 细胞 )。 风 


含有 丰富 的 嗜 碱 性 胞 浆 , 胞 核 有 明显 的 核 仁 。 此 外 ,风湿 小 体 还 可 分 布 
于 肌肉 及 结缔 组 织 ,好 发 部 位 为 关节 处 皮下 组 织 和 腿 羔 ,形成 皮下 小 结 , 是 诊断 风湿 热 的 病理 依 
据 ,表示 风湿 活动 。 本 期 持续 约 3~4 个 月 。 
3. 硬化 期 ”风湿 小 体 中 央 变性 和 坏死 物质 被 吸收 ,炎症 细胞 减少 ,纤维 组 织 增 生 和 疫 痕 形 
,瓣膜 增 厚 ,形成 疗 痕 。 二 尖 匆 最 党 受累, 其 次 为 主动 脉 办 ， 


Hs 


\ 基 底 核 可 见 散在 非特 异性 细胞 变性 和 小 血管 透明 变性 。 


急性 风湿 热 发 生前 1-6 周 常 有 链 
症状 。 风湿 热 多 旦 急性 起 } 
心脏 炎 皮下 结 节 .环形 红斑 .舞蹈 病 ， 


Pj , 亦 可 为 隐 


求 菌 咽 峡 炎 病 史 。 如 发 热 . 咽 痛 、 颌 下 淋巴 结 肿 大 、 
戎 性 进程 。 风湿 热 有 5 个 主要 表现 : 游 走 性 多 发 性 关节 炎 、 
这 些 表现 可 以 单独 出 现 或 合并 出 现 。 皮 肤 和 皮下 组 织 的 


+ 
E: 
E: 
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表现 不 常见 ,通常 只 发 生 
主诉 。 
1. 一 般 表现 急性 起 病 者 发 热 在 38-407C [8], J5— EAN ,1-2 周 后 转 为 低热 。 隐 匿 起 病 


者 仅 为 人 


和 上 腹痛 等 ,个 别 有 胸 膜 炎 和 
预防 的 患者 常 反 复发 作 。 


2. 心脏 炎 £^ 40%~ 
风湿 热 发 作 压 


见 , 同 时 累及 心肌 , 心 内 膜 
(1) 心肌 炎 : 轻 者 可 无 症状 , 重 者 
不 成 比例 ;心脏 扩大 , 心 尖 搏动 弥散 ;， 


7596 的 初 发 患 儿 主动 脉 狼 区 可 闻 
IR PR 间 期 延长 , 伴 有 T 波 低 平 和 ST 


心 尖 部 2~3/6 级 吹风 


Zum 


RAG 


在 已 有 关节 炎 EIER BUDE de D Ee P. RAIKI Ze Rc Hec DL 


氏 热 或 无 发 热 。 oa 疲倦 、. 胃 纳 不 佳 .面色 苍白 .多 汗 . 鼻 出 血 、 关 节 痛 


肺炎 。 如 未 经 治疗 ,一 次 急性 风湿 热 发 作 一 般 不 超过 6 个 月 ;未 进行 


50% 的 风湿 


,一 般 于 起 病 1-2 JR] H 


(2) 心 内 膜 炎 : 主 要 侵犯 二 尖 斩 科 


样 全 收缩 期 杂音 ， 
主动 脉 注 关 闭 不 全 时 胸骨 左 缘 第 
充血 水 肿 , 恢 复 期 可 逐渐 消失 。 多 次 复发 可 造成 心 匆 膜 永久 性 疗 痕 形成 ,导致 风湿 性 心 激 膜 病 。 


:和 心包 膜 者 ， 


热 患 者 累及 心脏 ,是 风湿 热 唯 一 的 持续 性 器 官 损害 。 首 次 
b 现 心脏 炎 的 症状 。 初 次 发 作 时 以 心肌 炎 和 心 内 膜 炎 最 多 
称 为 全 心 炎 。 
可 伴 不 同 程度 的 心力 衰竭; 安静 时 心动 过 速 ,与 体温 升 高 
必 音 低 钝 ,可 闻 及 奔 马 律 ; 心 尖 部 轻 度 收缩 期 吹风 样 杂 音 ， 


及 舒张 中 期 杂音 。X 线 检查 心脏 扩大 ,心脏 搏动 减弱 ;心电图 
段 异常 ,或 有 心律 失常 。 


0 (或 ) 主 动脉 办, 造成 关闭 不 全 。 二 人 尖 闻 关闭 不 全 表现 为 
向 腋 下 传导 ,有 时 可 疗 及 二 尖 泊 相对 狭窄 所 致 舒张 中 期 
5 3 肋 间 可 闻 及 舒张 期 叹气 急性 期 淤 膜 损害 多 为 
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(3) 心包 炎 : 积 液 量 很 少时 ,临床 上 难以 发 现 ,可 有 心 前 区 疼痛 ,有 时 于 心底 部 听 到 心包 摩擦 
音 。 积 液 量 多 时 心 前 区 搏动 消失 ,心音 遥远 ,有 颈 静 脉 怒 张 . 肝 肿 大 等 心包 填塞 表现 。X 线 检查 
心 影 向 两 侧 扩 大 呈 烧 瓶 形 ;心电图 示 低 电压 ,早期 ST 段 抬 高 ,随后 ST 段 回 到 等 电线 ,并 出 现 T 
波 改变 ;超声 心动 图 可 确诊 少 基 心 包 积 液 。 临 床上 有 心包 炎 表 现 者 ,提示 心脏 炎 严 重 , 易 发 生 心 
力 衰竭 。 

风湿 性 心脏 炎 初 次 发 作 约 有 596-1066 的 患 儿 发 生 充血 性 心力 衰竭 ,再 发 时 发 生 率 更 高 。 风 
湿性 心脏 为 膜 病 患 儿 伴 有 心力 衰竭 者 .提示 有 活动 性 心脏 炎 存 在 。 

3. APR 约 占 急性 风湿 热 总 数 的 5066-6090 ,典型 病例 为 游 走 性 多 关节 炎 ,以 膝 、 躁 、 肘 、 
及 等 大 关节 为 主 。 表 现 为 关节 红肿. 热 . 痛 ,活动 受 限 。 每 个 受累 关节 持续 数 日 后 自行 消退 , 愈 
后 不 留 畸形 ,但 此 起 彼 伏 , 可 延续 3-4 周 、 

4. 舞蹈 病 ” 占 风湿 热 患 儿 的 39%~10%, 也 称 Sydenham 舞蹈 病 。 表 现 为 全 身 或 部 分 肌肉 的 
无 目的 不 自主 快速 运动 ,如 伸 舌 牌 嘴 、 挤 丑 弄 眼 . 管 肩 缩 颈 .语言 障碍 .书写 困难 、 细 微 动作 不 协 
调 等 ,兴奋 或 ] 集 中 时 加 剧 , 入睡 后 即 消失 。 患 儿 常 伴 肌 无 力 和 情绪 不 稳定 。 舞 蹈 病 常 在 
其 他 症状 出 现 后 数 周至 数 月 出 现 ;如 风湿 热 其 他 症状 较 轻 , 舞 踏 病 可 能 为 首发 症状 。 舞 蹈 病 病 
程 1~3 个 月 ,个 别 病例 在 1~2 年 内 反复 改作。 少数 患 儿 遗 留 不 同 程度 的 神经 精神 后 踪 症 ,如 性 
格 改变 、 偏 头痛 .细微 运动 不 协调 等 。 

5. 皮肤 症状 

O) 环形 红斑 :出 现 率 为 6%~259%。 环 形 或 半 环 形 边界 明显 的 淡色 红斑 ,大 小 不 等 ,中 心 苍 
白 , 出 现在 躯干 和 四 肢 近 端 , 呈 一 过 性 ,或 时 隐 时 现 . 呈 迁延 性 ,可 持续 数 周 。 

(2) 皮下 小 结 : 见 于 296-1696 的 风湿 热 患 儿 , 常 伴 有 严重 心脏 炎 , 呈 坚 硬 无 痛 结 节 , 与 皮肤 不 
粘连 ,直径 为 0.1~1cm ,出 现 于 肘 、 膝 、 腕 .中 等 关节 伸 面 ,或 顶部 .前 额头 皮 以 及 胸 ,腰椎 脊 突 的 突 
起 部 位 , 约 经 2~4 周 消失 。 

【 辅助 检查 ) 

1. 链球 菌 感染 证 据 2090-2590 的 咽 拭 子 培养 可 发 现 A 组 乙 型 溶血 性 链球 菌 ,链球 菌 感 ? 
1 周 后 血清 抗 链 球菌 溶血 素 O CASO) 滴 度 开始 上 升 ,2 个 月 后 逐渐 下 降 。50%~80% 的 风湿 热 ; 
JL ASO 升 高 ,同时 测定 抗 脱氧 核糖 核酸 酶 B(anti-DNase B)、 抗 链球 菌 激酶 (ASK)、 抗 透明 质 酸 
(AH) 则 阳性 率 可 提高 到 95%。 

2. 风湿 热 活动 指标 ”包括 白细胞 计数 和 中 性 粒 细胞 增高 .血沉 增 快 、C- 反应 蛋白 阳性 a 
球 蛋 白 和 黏 蛋 白 增高 等 ,但 仅 能 反映 疾病 的 活动 情况 ,对 诊断 本 病 并 无 特异 性 。 

【诊断 和 鉴别 诊断 】 

1. Jones 诊断 标准 “风湿 热 的 诊断 有 赖 于 临床 表现 和 实验 室 检查 的 综合 分 析 。1992 年 
修改 的 Jones 诊断 标准 包括 3 个 部 分 :@ 主 要 指标 ;@ 次 要 指标 ;@@ 链 球菌 感染 的 证 据 。 在 确定 
链球 菌 感染 证 据 的 前 提 下 ,有 两 项 主要 表现 或 一 项 主要 表现 伴 两 项 次 要 表现 即 可 作出 诊断 ( 表 
9-6). 近年 由 于 风湿 热 不 典型 和 轻 症 病例 增多 ,如 果 强 行 执行 Jones 标 准 , 易 造 成 诊断 失误 。 因 此 ， 
对 比 1992 年 修订 的 Jones 标准 ,2002~2003 年 WHO 标准 对 风湿 热 进行 了 分 类 诊断 ,并 作出 了 如 
下 改变 :QD 对 伴 有 风湿 性 心脏 病 的 复发 性 风湿 热 的 诊断 明显 放宽 ,只 需 具有 2 项 次 要 表现 及 前 
驱 链 球菌 感染 证 据 即 可 确立 诊断 ;加 对 隐匿 发 病 的 风湿 性 心脏 炎 和 舞蹈 病 的 诊断 也 放宽 ,不 需 
要 其 他 主要 表现 ,即使 前 驱 链 球菌 感染 证 据 缺 如 ,也 可 作出 诊断 ;加 对 多 关节 炎 、 多 关节 痛 或 单 
关节 炎 可 能 发 展 为 风湿 热 给 予 重视 ,以 避免 误诊 及 漏诊 。 

确诊 风湿 热 后 ,应 尽 可 能 明确 发 病 类 型 ,应 特别 了 解 是 否 存在 心脏 损害 。 以 往 有 风湿 热 病 
史 者 ,应 明确 是 否 有 风湿 热 活动 。 


i 


i UO 


表 9-6 Jones 诊断 标准 (1992 年 修订 ) 


主要 表现 次 要 表现 链球 菌 感染 的 证 据 
Eu 1. 临床 表现 。 200 dL 近期 患 过 猩红热 
(1) 杂音 (1) 既往 风湿 热 病史 2. 咽 培养 溶血 性 链球 菌 阳性 
(2) 心脏 增 大 (2) 关节 痛 a 3. ASO 或 风湿 热 抗 链球 菌 抗 体 增高 


(3) 心包 炎 (3) 发 热 
(4) 充血 性 心力 衰竭 
2. 多 发 性 关节 炎 2. 实验 室 检查 


3. BEES (1) ESR 增 快 .CRP 阳性 白细胞 增多 .贫血 
4. 环形 红斑 (2) 心电图 ":PR 间 期 延长 ,QT 间 期 延长 


5. 皮下 小 结 节 

注 :a, 如 关节 炎 已 列 为 主要 表现 , 则 关节 痢 不 能 作为 一 项 次 要 表现 ;b, 如 心脏 炎 已 列 为 
一 项 次 要 表现 。 如 有 前 驱 的 链球 菌 感染 证 据 , 并 有 2 项 主要 表现 或 1 项 主要 表现 加 2 项 次 要 表现 ,高 度 提 示 可 能 为 急 
性 风湿 热 * 但 对 以 下 3 种 情况 ,又 找 不 到 风湿 热 病 因 者 ,可 不 必 严 格 遵循 上 述 诊断 标准 :人 以 舞蹈 病 为 唯一 临床 表现 者 ; 
病 或 缓慢 发 生 的 心脏 炎 ;@ 有 风湿 热 史 或 现 患 风湿 性 心脏 病 , 当 再 次 感染 A 组 链球 菌 时 ,有 风湿 热 复发 的 高 度 


现 , 则 心电图 不 能 作为 


2. 鉴别 诊断 ”风湿 热 需 与 下 列 疾病 进行 鉴别 : 

(1) 与 风湿 性 关节 炎 的 鉴别 

1) 幼年 特 发 性 关节 炎 (juvenile idiopathic arthritis, JIA): 多 于 3 岁 以 下 起 病 , 常 侵犯 指 ( 趾 ) 小 
关节 ,关节 炎 无 游 走 性 特点 。 反 复发 作 后 遗留 关节 畸形 ,X 线 骨 关节 摄 片 可 见 关 节 面 破坏 .关节 
间隙 变 窗 和 邻近 骨骼 骨 质 疏松 。 

2) 急性 化 脓 性 关节 炎 : 为 全 身 脓 毒 血 症 的 局 部 表现 ,中 毒 症状 重 ,好 累及 大 关节 , 血 培 养 阳 
性 , 常 为 金黄 色 葡 萄 球菌 。 

3) 急性 白血病 : 除 发 热 . 骨 关节 疼痛 外 ,有 贫血 、 出 血 倾向 , 肝 、 脾 及 淋巴 结 大 。 周 围 血 片 可 
见 幼稚 白细胞 ,骨髓 检查 可 予 鉴别 。 

4) 非特 异性 肢 痛 :又 名 “生长 痛 ”, 多 发 9 

(2) 与 风湿 性 心脏 炎 的 鉴别 

1) 感染 性 心 内 膜 炎 : 先 天 性 心脏 病 或 风湿 性 心脏 病 合 并 感染 性 心 内 膜 炎 时 , 易 与 风湿 性 心 


于 下 上 肢 , 夜 间或 入 睡 尤 其 , 喜 按 靡 ,局 部 无 红肿 。 


nT 


脏 病 伴 风湿 活动 相 混 淆 ,贫血 、 脾 肿 大 ,皮肤 瘀 斑 或 其 他 栓塞 症状 有 助 诊断 , 血 培养 可 获 阳性 结 
果 , 超 声 心 动 图 可 看 到 心 瘀 膜 或 心 内 膜 有 装 生 物 。 

2) 病毒 性 心肌 炎 : 近 年 单纯 风湿 性 心肌 炎 病 例 日 渐 增 多 ,与 病毒 性 心肌 炎 难 以 区 别 。 一 般 
而 言 ,病毒 性 心肌 炎 杂 音 不 明显 , 较 少 发 生 心 内 膜 炎 , 较 多 出 现 期 前 收缩 等 心律 失常 ,实验 室 检 
查 可 发 现 病毒 感染 的 证 据 。 

【治疗 】 

风湿 热 的 治疗 目标 是 :清除 链球 菌 感染 ,去 除 诱发 风湿 热 的 病因 ;控制 临床 症状 ,使 心脏 炎 、 
关节 炎 . 舞 踊 病 及 风湿 热 症 状 迅 速 缓解 ,解除 风湿 热带 来 的 痛苦 ; 处 理 各 种 并 发 症 ,提高 患者 的 
身体 素质 和 生活 质量 ,延长 寿命 。 

. 休息 ”卧床 休息 的 期 限 取决 于 心脏 受累 的 程度 和 心 功能 状态 。 急 性 期 无 心脏 炎 患 儿 臣 
床 休息 2 周 ,随后 逐渐 恢复 活动 ,于 2 周 后 达 正常 活动 水 平 ;心脏 炎 无 心力 衰竭 患 儿 卧床 休息 4 


周 ,随后 于 4 周 内 逐渐 恢复 活动 ;心脏 炎 伴 充血 折 
2~3 b 内 逐渐 增加 活动 量 。 

2. 清除 链球 菌 感染 ”应 用 青 
球菌 感染 。 青 


:心力 衰竭 患 儿 则 需 轩 床 休息 至 少 8 周 , 在 以 后 


青霉素 80 7j 位 肌 内 注射 每 日 2 次 ,持续 2 则 ,以 彻底 清除 链 
坚 泰 过敏 者 可 改 用 其 mo K., 


FAT ”免疫 性 疾病 


3. 抗 风湿 热 治疗 ”心脏 炎 时 宜 早 期 使 用 糖 皮质 激素 , 泼 尼 松 每 日 2mg/kg, 最 大 量 <60mg/d， 
分 次 口服 ,2~4 周 后 减 生 .总 疗程 8~12 周 。 无 心脏 炎 的 患 儿 可 用 非 省 体 抗 炎 药 ,如 阿司匹林 ,每 
H 100mg/kg, fiz Kt s 3g/d .分 次 服用 .2 周 后 逐渐 减 量 , 疗 程 4~8 周 。 

4. 其 他 治疗 ”有 充血 性 心力 衰竭 时 应 视 为 心脏 炎 复 发 ,及 时 静脉 注射 大 剂量 糖 皮质 激素 ， 
如 氧化 可 的 松 或 甲 涛 尼龙 ,每 日 1 次 ,剂量 为 10~30mg/kg, 共 1~3 次 。 多 数 情况 下 ,在 用 药 后 
2-3 天 即 可 控制 心力 衰竭 ,应 慎 用 或 不 用 洋 地 黄 制 剂 ,以 免 发 生 洋 地 黄 中 毒 。 应 予以 低 盐 饮 食 ， 
必要 时 氧气 吸入 ,给予 利尿 剂 和 血管 扩张 浏 。 钴 蹈 病 时 可 用 茶 巴 比 受 、 地 西洋 等 镇 静 剂 。 关 节 
肿 痛 时 应 予 制 动 - 

【 预后 和 预防 】 

风湿 热 的 预后 主要 取决 于 心脏 炎 的 严重 程度 .首次 发 作 时 是 否 得 到 正确 的 抗 风湿 热 治疗 以 
及 是 否 采取 正规 抗 链 球菌 治疗 。 心 脏 炎 者 易于 复发 ,预后 较 差 , 尤 以 严重 心脏 炎 伴 充血 性 心力 
衰竭 的 患 儿 为 其 。 

每 3~4 周 肌 内 注射 苇 星 青 址 素 CIRCE SUE ,benzathine penicilline)120 万 单位 ， 预防 注射 期 
限 至 少 5 年 ,最 好 持续 至 25 岁 ; 有 风湿 性 心脏 病 者 , 宜 进行 终身 药物 预防 。 对 青霉素 过 敏 者 可 
改 用 红 霉 素 类 药物 口服 ,每 月 口服 6~7 天 ,持续 时 间 同 前 。 

风湿 热 或 风湿 性 心脏 病 患 儿 , 当 拔牙 或 行 其 他 手术 时 , 术 前 、 术 后 应 用 抗生素 以 预防 感染 性 
CARK o 


幼年 特 发 性 关节 炎 (juvenile idiopathic arthritis, JIA) 是 儿童 时 期 常见 的 风湿 性 疾病 ,以 慢性 
关节 滑 膜 炎 为 主要 特征 , 伴 全 身 多 脏 器 功能 损害 。 是 小 儿 时 期 残疾 或 失明 的 重要 原因 。 该 病 命 
名 繁多 ,如 幼年 类 风湿 关节 炎 (juvenile rheumatoid arthritis JRA) Still 病 、 幼 年 慢性 关节 炎 (juvenile 
chronic arthritis , JCA ), 幼年 型 关节 炎 (juvenile arthritis, JA) 等 。 为 了 便于 国际 间 协 作 组 对 这 类 
疾病 的 遗传 学 ,流行 病 学 . 转 归 和 治疗 方案 实施 等 方面 进行 研究 ,2001 年 国际 风湿 病 学 会 联盟 
(ILAR) 儿科 常委 专家 会 议 将 “儿童 时 期 (16 岁 以 下 ) 不 明 原因 关节 肿胀 .疼痛 持续 6 周 以 上 者 ”， 
命名 为 幼年 特 发 性 关节 炎 (JIA)。 各 地 分 类 比较 见 表 9-7。 


表 9-7 ”幼年 特 发 性 关节 炎 分 类 与 美国 和 欧洲 分 类 的 比较 


美国 风湿 病 学 会 (ACR) 欧洲 风湿 病 联盟 (EULAR) 国际 风湿 病 联盟 (ILAR) 
”幼年 类 风湿 关节 炎 (JRA) 幼年 慢性 关节 炎 (JCA) ”幼年 特 发 性 关节 炎 (JIA) ——— 

全 身 型 全 身 型 全 身 型 
多 关节 炎 型 AX AEN ICA 多 关节 炎 型 (RF 阴性 ) 

幼年 类 风湿 关节 炎 多 关节 炎 型 (RF 阳性 ) 
少 关节 炎 型 少 关节 炎 弄 少 关节 炎 型 

扩展 型 
银 届 病 性 关节 炎 (JpsA) 银 忆 病 性 关节 炎 
幼 人 第 强直 性 疹 柱 炎 (JAS) 与 附着 点 炎症 相关 的 关节 炎 


【 病因 和 发 病 机 制 | ) 
病因 至 今 尚 不 明确 ,可 能 与 多 种 因素 有 关 。 
1. 感染 因素 MAVE K FA GERE IERA GAT SB A AR. 


免疫 性 疾病 


病毒 (细小 病毒 Bis 


风疹 病毒 和 EB ; 


座 毒 等 ) 支 原 体 和 衣原体 感染 与 本 } 


证 实 是 诱导 本 病 的 直接 原因 。 
2. 遗传 因素 ”很 多 资料 说 
具有 HLA-DR4( 


者 是 JIA 的 易 发 ; 


亢 有 关 的 报道 ,但 都 不 能 


EX JIA 具有 遗传 学 背景 ,人 研究 最 多 的 是 人 类 白细胞 抗原 (HLA)， 


外 一 些 HLA 位 点 与 JIA 发 病 有 关 。 


3. 免疫 学 因素 HYPER 
存在 类 风湿 因子 (RF, 抗 变性 I 
包涵 体 和 类 风湿 因子 的 知 哈 细 
上 升 ;@ 外 周 血 CDA* T 细胞 克 

综 上 所 述 ,JIA KRIEL 
有 遗传 学 背景 的 人 群 , 激 活 免 


节 炎 


把 (类 风湿 关 : 


隆 扩 增 ;@ 血 清 炎 症 细胞 因子 明显 
可 能 为 :各 种 感染 性 微生物 的 特殊 成 分 作为 外 来 抗原 ,作用 于 具 


究 证 实 JIA 为 自身 免疫 性 疾病 :Q@ 部 分 患 儿 
gG 抗体 ) 和 抗 核 抗体 (ANA) 等 自身 抗体 ; O 
细胞 ,RAC);@ 多 数 患 儿 的 


曾 高 。 


日 


度 细 胞 ,通过 直接 损伤 或 分 泌 细 胞 因子 .自身 抗体 触发 异 ? 


应 ,引起 
直接 与 具有 特殊 可 变 


区 B 链 ( 


村 别 是 DR1*0401)、DR8 (特别 是 DRB1*0801) 和 DR5 (特别 是 DR1*1104) 位 点 
WARE HAES JIA 发 病 有 关 的 HLA 位 点 为 HLA-DR6、HLA-A2 等 。 也 发 现 另 


和 清和 关节 滑 膜 液 中 
关节 滑 膜 液 中 有 IgG 
f 清 IgG., IgM 和 IgA 


ie, 


3 


免疫 反 


自身 组 织 的 损害 和 变性 。 尤 其 是 某 些 细菌 ,病毒 的 特殊 成 分 (如 HSP) 可 作为 超 抗原 ， 
VB) 结 构 的 了 细胞 受 体 (TCR) 结合 而 激活 T 细 胞 ,激发 免疫 损伤 。 


自身 组 织 变性 成 分 (内 源 性 抗原 ), 如 变性 IgG 或 变性 的 胶原 蛋白 ,也 可 作为 抗原 引发 针对 自身 组 


织 成 分 的 免疫 反应 ,进一步 加 重 免疫 损伤 。 
[JIA 的 分 类 及 临床 表现 】 
幼年 特 发 性 关节 


(1) 全 身 型 关节 炎 (systemic JIA): 任 何 生 


炎 分 类 及 各 型 幼年 特 发 性 关节 炎 的 定义 临床 特点 
FE 龄 皆 可 发 病 , 但 大 部 分 起 病 于 5 岁 以 前 : 


1) 定义 :每 日 发 热 至 少 2 周 以 上 , 伴 有 关节 炎 , 同 时 伴随 以 下 2)-5) 项 中 的 一 项 或 更 多 症状 。 


2) 短暂 
3) 淋 


的 


巴结 


` 非 固 
巴结 肿 大 。 
4) 肝 脾 肿 大 。 
5) 浆 膜 炎 : 如 胸 
6) 应 排除 下 列 | 
史 中 一 级 亲 
RRRA 


WE. AERA 
时 加 剧 , 热 退 
有 神经 系统 


RA HLA-B27 相关 的 疾 } 
OPKA KE 
本 型 的 发 热 呈 弛 张 高 热 ,每 天 体温 波动 在 36-40" C27 JR], 
E 率 在 80% 以 上 ， 
TrERX "HERB 


E 要 是 关节 痛 避 
后 减轻 或 缓解 。 关 节 症状 既 可 


定 的 红斑 样 皮疹 。 


青 况 :中银 悄 病 患者 ;名 8 岁 以 上 HLA-B27 阳性 的 男性 关节 炎 患 
FAHER .与 附着 点 炎 间 


ti 


pg GR 


JL; GG 


EF 


妹子 阳 


或 关节 炎 , 发 9 


性 ,两 次 间隔 为 3 个 月 。 
其 皮疹 特点 为 随 体温 升 降 而 出 现 或 
为 多 关节 炎 或 少 关节 炎 , 常 在 发 执 


发 病 数 月 


(2) 多 关节 型 ， 类 风湿 因子 阴性 (polyarticular JIA, RF negative) 


1) 定义 :发 热 最 初 6 个 月 有 5 3€ 


节 受 


累 SUERTE 


性 


o 


目 关 的 关节 炎 , Zn V i 60 


或 数 年 后 才 出 现 。 部 分 


2) 应 排除 下 列 情况 :个 银 居 病 患者 ;@ 8 岁 以 上 HLA-B27 阳性 的 男性 关节 炎 患 儿 ;@ 家 族 


史 中 一 级 亲属 有 HLA-B27 相关 的 
) GOWR CIS 
FE 龄 都 可 起 病 , 但 起 } 


A REL Je AIEO 
本 型 任何 名 
个 ,多 为 对 称 性 ,大 / 
的 患者 最 终 出 现 严 寻 
(3) 多 关节 型 
1) 定义 :发 热 


2) MEHER FANE: DH 


节 炎 


史 中 一 级 亲属 有 HLA-B27 相关 的 疾病 (强直 性 疹 村 


最 初 6 个 月 有 5 个 关 


疾病 (强直 ' 


受累 


H 2 


P 


BARH 8AA 


阳性 (polyarticular JIA , RF positive): 
累 , 类 风湿 因子 阳性 。 
上 HLA-B27 阳性 的 细 


ER .与 附着 点 炎症 本 


时 可 致 张口 困难 、 小 全 


VEHI JE ,与 附着 点 炎症 相关 的 关节 炎 .急性 前 葡 
湿 因 子 阴性 ,两 次 间隔 为 3 个 月 ;@) 全 身 型 JIA。 
房 有 两 个 高 峰 , 即 1-3 岁 和 8-10 岁 ,女孩 多 见 。 受 累 关 节 关 5 


" 


S 


SU. AA 1095-1596 


性 关节 伙 患 儿 ; 加 家 族 
H 关 的 关节 炎 .急性 前 区 
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RKR 2719 2€); D t EFIE JIA, 

本 型 发 病 亦 以 女孩 多 见 , 多 于 儿童 后 期 起 病 。 本 型 临床 表现 基本 上 与 成 人 RA 相同 ,关节 症 
状 较 类 风湿 因子 阴性 组 为 重 , 后 期 可 侵犯 迄 关 节 , 最 终 约 半数 以 上 发 生 关节 强直 变形 而 影响 关 
节 功能 。 除 关节 炎 表 现 外 .可 出 现 类 风湿 结 节 - 

(4) 少 关 节 型 (oligoarticular JIA) 

1) 定义 :发 病 最 初 6 个 月 有 1~4 个 关节 受累 。 疾病 又 分 两 个 亚 型 :@ 持 续 型 少 关节 型 JIA: 
整个 疾病 过 程 中 关节 受 些 均 在 4 个 以 下 ;加 扩 展 型 少 关节 型 JIA: 在 疾病 发 病 后 6 个 月 发 展 成 关 
节 受 累 宇 5 个 , 约 20% 的 患 儿 有 此 情况 。 

2) 应 排除 下 列 情况 :中 银 眉 病 患 者 ;加 8 岁 以 上 HLA-B27 阳性 的 男性 关节 炎 患 儿 ;@@ 家 族 
史 中 一 级 亲属 有 HLA-B27 相关 的 疾病 (强直 性 疹 柱 炎 .与 附着 点 炎症 相关 的 关节 炎 .急性 前 葡 
萄 膜 炎 或 做 骼 关节 炎 ) 四 两 次 类 风湿 因子 阳性 .两 次 间隔 为 3 个 月 ;@ 全 身 型 JIA。 

本 型 女孩 多 见 ,起 病 多 在 5 岁 以 前 。 多 为 大 关节 受累 , 膝 、 躁 、 肘 或 腕 等 大 关节 为 好 发 部 位 ， 
和 常 为 非 对 称 性 。 盟 然 关节 人 炎 反 复发 作 , 但 很 少 致 残 。 约 20%~30% 的 患 儿 发 生 慢 性 虹膜 睫 状 体 
炎 而 造成 视力 障碍 , 芯 至 失明 。 
相关 的 关节 炎 Centhesitis related JIA, ERA) 
1) 定义 :关节 炎 合 并 附着 点 炎症 或 关节 炎 或 附着 点 炎症 , 伴 有 以 下 情况 中 至 少 2 项 :Q@ 钥 能 
关节 压痛 或 炎症 性 腰 俘 部 及 将 柱 疼痛 ,而 不 局 限 在 颈椎 ;@) HLA-B27 阳性 ;@ 8 岁 以 上 的 男性 患 
儿 ;@ 家 族 史 中 一 级 亲属 有 HLA-B27 相关 的 疾病 (强直 性 将 柱 炎 ,与 附着 点 炎症 相关 的 关节 炎 、 
急性 前 葡萄 膜 炎 或 巍 骼 关节 炎 )。 

2) 应 排除 下 列 情况 :QD 银 届 病 患者 ;@ 两 次 类 风湿 因子 阳性 ,两 次 间隔 为 3 个 月 ;@ 全 身 型 JIA。 

本 型 以 男孩 多 见 ,多 于 8 岁 以 上 起 病 。 四 肢 关节 炎 常 为 首发 症状 ,但 以 下 肢 大 关节 ,如 髋 、 膝 、 
中 关节 受累 为 多 见 ,表现 为 有 种、 痛 和 活动 受 限 。 

匆 艇 关节 病变 可 于 病 初 发 生 ,但 多 数 于 起 病 数 月 至 数 年 后 才 出 现 。 典型 症状 为 下 腰部 疼痛 ， 
初 为 间 欣 性 , 数 月 或 数 年 后 转 为 持续 性 ,疼痛 可 放射 至 钥 部 ,其 至 大 腿 。 直 接 按 压 贱 骼 关节 时 有 
压痛 。 随 着 病情 发 展 ,大 椎 受累 时 可 残 腰部 活动 受 限 ,严重 者 病变 可 波及 胸椎 和 人 惟 ,使 整个 冰 
柱 呈 强直 状态 。 在 儿童 常 只 有 贱 通关 节 炎 的 X 线 改变 ,而 无 症状 和 体征 。 

患 儿 还 可 有 反复 发 作 的 急性 虹膜 睫 状 体 炎 和 足 跟 疼痛 ,这 是 由 于 跟 妥 及 足 底 筋 膜 与 跟 骨 附 
着 处 炎症 所 致 。 本 型 HLA-B27 阳性 者 占 90% ,多 有 家 族 史 。 

(6) 银 屑 病 性 关节 炎 (psoriatic JIA) 

1) 定义 :1 个 或 更 多 的 关节 炎 合 并 银 悄 病 ,或 关节 炎 合 并 以 下 任何 2 项 :Q@ 指 ( 趾 ) 炎 ;@ 指 
( 趾 ) 甲 凹陷 或 指 ( 目 ) 甲 脱离 ;@@ 家 族 史 中 一 级 亲属 有 银 居 病 。 

2) 应 排除 下 列 情 况 :QD 8 岁 以 上 HLA-B27 阳性 的 男性 关节 炎 患 儿 ;@@ 家 族 史 中 一 级 亲属 有 
HLA-B27 相关 的 疾病 GR EE VETERE E 与 附着 点 炎症 相关 的 关节 炎 .急性 前 葡萄 膜 炎 或 煞 骼 关节 
炎 ); 回 两 次 类 风湿 因子 阳性 ,两 次 间隔 为 3 个 月 ;@@ 全 身 型 JIA。 

本 型 儿童 时 期 军 见 , 发 病 以 女性 占 多 数 ,男女 之 比 为 1 : 2.5。 表 现 为 一 个 或 几 个 关节 受累 ， 
常 为 不 对 称 性 。 大 约 有 半数 以 上 患 儿 有 远 端 指 间 关节 受累 及 指甲 凹陷。 关节 炎 可 发 生 于 银 丑 
病 发 病 之 前 或 数 月 . 数 年 后 。40% 的 患者 有 银 居 病 家 族 史 。 发 生食 骼 关节 炎 或 强直 性 峭 柱 炎 者 ， 
HLA-B27 阳性 。 

(7) 未 定 类 的 幼年 特 发 性 关节 炎 (undefined JIA): 不 符合 上 述 任何 一 项 或 符合 上 述 两 项 以 上 
类 别 的 关节 炎 。 

【 诊断 和 鉴别 诊断 】 

1. 辅助 诊断 ”实验 室 检查 的 任何 项 目 都 不 具备 确 诊 价值 ,但 可 帮助 了 解 疾病 的 程度 和 除外 
其 他 疾病 。 


EAE PRERA 


(1) 炎症 反应 的 证 据 :血沉 明显 加 快 ,但 少 关节 型 患者 的 血沉 结果 多 数 正 常 。 在 多 关节 型 和 
全 身 型 患者 中 急性 期 反应 物 (C- 反应 蛋白 IL-1 和 IL-6 等 ) 增 高 ,有 助 于 随访 时 了 解 病程 。 

Q) 自身 抗体 

1) 类 风湿 因子 (RF):RF 阳性 提示 严重 关节 病变 及 有 类 风湿 结 节 。RF 阴性 中 约 75% 的 患 
儿 能 检 出 隐匿 型 RF, 对 JIA 患者 的 诊断 有 一 定 帮 助 。 

2) 抗 核 抗 体 (ANA):40% 的 患 儿 出 现 低 中 滴 度 的 ANA。 

(3) 其 他 检查 
1) 关节 液 分 析 和 滑 膜 组 织 学 检查 :可 鉴别 化 脓 性 关节 炎 ` 结 核 性 关节 炎 .类 肉瘤 病 、 滑 膜 肿 
2) 血 常 规 : 常 见 轻 中 度 贫血 ,外 周 血 白 细胞 总 数 和 中 性 粒 细胞 增高 ,可 伴 类 白血病 反应 。 

3) X 线 检查 :早期 (病程 1 年 左右 这 线 仅 显示 软组织 肿胀 ,关节 周围 骨 质 朴 松 ,关节 附近 呈 
现 骨膜 炎 。 晚 期 才能 见 到 关节 面 骨 破坏 ,以 手腕 关节 多 见 。 

4) 其 他 影像 学 检查 : 骨 放 射 性 核 素 扫描 .超声波 和 MRI 均 有 助 于 发 现 骨 关节 损害 。 

2. 诊断 依据 JIA 的 诊断 主要 依靠 临床 表现 ,采用 排除 诊断 法 。 

(0) 定义 :16 岁 以 下 儿童 不 明 原因 关节 肿胀 ,持续 6 周 以 上 者 ,诊断 为 幼年 
必须 除外 下 列 鉴别 诊断 中 的 疾病 。 

(2) 分 类 :参考 上 述 各 型 幼年 特 发 性 关节 炎 的 分 类 定义 。 

(3) 注意 重型 并 发 症 的 诊断 :目前 有 报道 JIA 可 能 发 生 严重 并 发 症 , 即 巨 噬 细 胞 活化 综合 征 
( macrophage activation syndrome, MAS), 其 临床 表现 主要 以 发 热 . 肝 脾 淋 巴结 增 大 、 全 血细胞 减少 、 
肝 功 能 急剧 恶化 .凝血 功能 异常 以 及 中 枢 神 经 系统 表现 为 特征 , 重 者 甚至 发 生 急 性 肺 损伤 及 多 
脏 器 功能 衰竭 。 实 验 室 检查 有 血沉 降低 、 血 清 铁 蛋 白 增 高 转氨酶 及 肌 酶 增高 .血脂 增高 , 白 蛋 
白 ,纤维 蛋白 原 降低 等 。 骨 骨 穿刺 活检 可 见 吞 噬 血 细胞 。 该 病 急性 发 病 , 进 展 迅 速 ,死亡 率 极 高 ， 
是 风湿 科 遇 到 的 急 重症 之 一 。 主 要 认为 是 由 于 T 淋 巴 细胞 和 巨 噬 细 胞 的 活化 和 不 可 遏制 的 增生 ， 
导致 细胞 因子 过 度 产 生 所 致 。 大 多 数 MAS 发 生 于 JIA 全 身 型 ,但 多 关节 型 及 少 关节 型 JIA 也 有 
少量 报道 。 

3. 鉴别 诊断 

(1) 以 高 热 .皮疹 等 全 身 症 状 为 主 者 应 与 以 下 疾病 相 鉴别 : 

D 全 身 感染 :败血症 结核 .病毒 感染 。 

2) 恶性 病 :白血病 .淋巴 瘤 ,恶性 组 织 细胞 病 .其 他 恶性 肿瘤 。 

(2) 以 外 周 关节 受累 为 主 者 ;应 与 风湿 热 .化 脓 性 关节 类 .关节 结核 .创伤 性 关节 炎 鉴别 。 

(3) 与 其 他 风湿 性 疾病 合并 关节 炎 相 鉴别 :SLE MCTD ,血管 炎 综合 征 (过 敏 性 紫 妆 .川崎 病 ) 

(4) JIA 需 与 以 下 疾病 相 鉴 别 : 消 骨 肿 瘤 、 腰 椎 感染 .椎间盘 病变 ,先天 性 髋 关节 病变 以 及 湿 
疡 性 结肠 炎 .局 限 性 小 肠炎 . 银 悄 病 和 瑞 特 综合 征 (Reiter’s syndrome) &2f- EFE Z6 « 

【治疗 】 

JIA 的 治疗 原则 是 ;控制 病变 的 活动 度 ,减轻 或 消除 关节 疼痛 和 肿胀 ;预防 感染 和 关节 炎症 
加 重 ;预防 关节 功能 不 全 和 残疾 ;恢复 关节 功能 及 生活 与 劳动 能 力 。 

1. 一 般 治疗 ” 除 急性 发 热 外 ,不 主张 过 多 地 卧床 休息 。 宜 鼓励 患 儿 参加 适当 的 运动 , 尽 可 
能 像 正 常 儿童 一 样 生 活 。 定 期 进行 裂 阶 灯 检查 以 发 现 虹膜 睫 状 体 炎 。 心 理 治疗 也 重要 ,应 克服 
患 儿 因 慢性 疾病 或 残疾 造成 的 自 摆 心 理 ,鼓励 参加 正常 活动 和 上 学 ;取得 家 长 配合 ,增强 他 们 战 
胜 疾病 的 信心 ,使 患 儿 的 身心 健康 成 长 。 

2. 药物 治疗 

(1) 非 省 体 抗 炎 药 (non-steroidal anti-inflammatory drugs, NSAIDs): DA Jr up 1J VUA ( ASP) 为 
代表 ,推荐 剂量 为 每 天 60-90mgkg, 分 4-6 次 口服 。 有 效 血 浓度 为 200~300mg/1, 约 1~4 周 内 见 


E 
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效 ,病情 缓解 后 逐渐 减 量 ,最 后 以 最 低 临 床 有 效 剂量 维持 ,可 持续 数 月 至 数 年 。 不 良 反应 包括 时 
Vi c E ERIU ER SE ,过敏 反应 等 。 近 年 由 于 发 现 ASP 的 不 良 反应 较 多 ,其 他 NSAIDs 的 
使 用 逐渐 增多 ,如 蔡 普 生 (每 天 10~15mg/kg, 分 2 次 ). 布 洛 芬 (50mg/kg, 分 2-3 次 ) 双氯芬酸 钠 或 
尼 美 舒 利 (nimesulide) 等 。 

(2) 缓解 病情 抗 风湿 药 (disease modifying anti-rheumatic drugs, DMARDs): 即 二 线 药物 , 医 
为 应 用 这 类 药物 至 出 现 临床 疗效 之 间 所 需 时 间 较 长 , 故 又 称 慢 作用 抗 风湿 药 (slow acting anti- 
rheumatic drugs,SAARDs)。 近 年 来 认为 ,在 患者 尚未 发 生 骨 侵蚀 或 关节 破坏 时 及 早 使 用 本 组 药 
物 可 以 控制 病情 加 重 。 

1) FUE (hydroxychloroquine): 剂 量 为 S~6mg/(kg'd), 不 超过 0.25g/d, 4 1-2 次 服用 。 疗程 
3 个 月 至 1 年 。 不 恨 反应 有 视网膜 炎 .白细胞 减少 \, 肌 无 力 和 肝 功 能 损害 。 

2) 柳 氮 磺 吡 啶 (sulfasalazine): 剂 量 为 50mg/(kg*d), 服 药 1-2 个 月 即 可 起 效 。 副 作用 包括 恶 
心 . 哎 吐 、 皮 疹 、 哮 哨 、 贫 血 溶血 . 骨 链 抑制 .中 毒性 肝炎 和 不 育 证 。 

3) 其 他 :包括 青 答 胺 (qd-penicillamine)\ 金 制剂 (gold), 如 硫 代 革 果 酸 金 钠 (myochrysine)。 

(3) 凤 上 腺 皮质 激素 : 虽 可 减轻 JIA 关节 炎症 状 ,但 不 能 阻止 关节 破坏 ,长 期 使 用 不 良 反应 
太 大 ,而 一 旦 停 药 将 会 严重 复发 。 因 此 , 糖 皮质 激素 不 作为 首选 或 单独 使 用 的 药物 ,应 严格 掌握 
指 征 。 临 床 应 用 适应 证 : 

1) 多 关节 型 :NSAIDs 和 DMARDs 未 能 控制 的 严重 患 儿 , 加 用 小 剂量 泌 尼 松 隔 日 顿 服 ,可 使 
原来 不 能 起 床 或 被 迫 坐 轮椅 者 症状 减轻 ,过 着 基本 正常 的 生活 。 

2) 全 身 型 : 非 当 体 抗 炎 药 或 其 他 药物 治疗 无 效 的 全 身 型 可 加 服 泼 尼 松 0.5~1mg/ (kg*d) 
(和 40mg/d), 一 次 顿 服 或 分 次 服用 。 一 旦 体温 得 到 控制 时 即 逐 渐 减 量 至 停 药 。 

3) 少 关节 型 ;不 主张 用 肾上腺 皮质 激素 全 身 治疗 ,可 酌情 在 单个 病变 关节 腔 内 抽 液 后 注入 
酝 酸 氧化 可 的 松 混 悬 剂 局 部 治疗 。 

4) 虹膜 睫 状 体 炎 : 轻 者 可 用 扩 瞳 剂 及 肾上腺 皮质 激素 类 眼 药水 点 眼 。 对 严重 影响 视力 的 患 
者 , 除 局 部 注射 到 上 腺 皮质 激素 外 , 需 加 用 泼 尼 松 口服 。 虹 膜 睫 状 体 炎 对 淡 尼 松 很 敏感 ,无 须 大 
剂量 。 

对 银 习 病 性 关节 炎 不 主张 用 肾上腺 皮质 激素 。 

(4) 免疫 抑制 剂 

1) PARKIS (methopterin,MTX): 剂 量 为 10mg/m ,每 周 1 次 顿 服 。 服 药 3-12 周 即 可 起 效 。 
MTX 不 良 反应 较 轻 , 有 不 同 程度 的 胃 肠 道 反应 .一 过 性 转氨酶 升 高 .胃炎 和 口腔 溃疡 贫血 和 粒 
细胞 减少 。 长 期 使 用 可 能 发 生 B 细胞 淋巴 瘤 。 对 多 关节 型 安全 有 效 。 

2) 其 他 免疫 抑制 剂 :可 选择 使 用 环 孢 索 、 环 磷 酰 胺 (CTX)、 来 气 米 特 和 硫 唑 哄 叭 .雷公 茧 多 
Tr. [ORG JIA 的 有 效 性 与 安全 性 尚 需 慎 重 评价 。 

(5) 其 他 :大 剂量 IVIG 治疗 难 治 性 全 身 发 病 型 JIA 的 疗效 尚未 得 到 确认 。 抗 肿瘤 坏死 因子 
(TNFa 单 克 隆 抗 体 对 多 关节 型 JIA 有 一 定 疗效 。 

(6) 中 药 制 剂 等 :目前 国内 有 报道 中 药 提纯 制剂 白 芍 总 苷 治疗 JIA 有 一 定 疗 效 。 

3. 理疗 (physical therapy) 对 保持 关节 活动 、 肌 力 强度 是 极为 重要 的 。 尽 早 开始 保护 关节 
活动 及 维持 肌肉 强度 的 锻炼 有 利于 防止 发 生 或 纠正 关节 残疾 。 

【预后 ) 

JIA 总 体 预 后 较 好 ,给 予 适 当 人 处理 后 75% 的 患者 不 会 严重 致 残 。 并 发 证 主要 是 关节 功能 送 
失 和 虹膜 睫 状 体 炎 所 敏 的 视力 障碍 。 但 就 个 例 而 言 ,预后 难 测 , 有 些 人 在 历经 数 年 缓解 后 在 成 
人 期 偶尔 也 会 出 现 复 发 。 有 研究 认为 ,IgM 型 RF 阳性 滴 度 越 高 ,预后 越 差 。 WR ^t ES E AUR 
活化 综合 征 (macrophage activation syndrome,MAS), 则 死亡 率 高 ,预后 差 。 
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过 敏 性 紫癜 (anaphylactoid purpura) 又 称 享 - 舒 综合 
Schonlein purpura,HSP), 是 以 小 血管 炎 为 主要 病变 的 系统 性 血管 炎 。 
性 紫 疗 , 常 伴 关节 肿 痛 、 腹 痛 、 便 血 、 血 尿 和 蛋白 尿 。 


年 四 季 均 有 发 病 ， 
【病因 】 


以 春秋 两 季 居 多 。 


本 病 的 病因 尚未 明确 ,虽然 食物 过 敏 ( 蛋 类 FU . 豆 类 等 ) .药物 (阿司匹林 ,抗生素 等 ) 微 生 


过 敏 性 紫 疗 


^- fiE ( Henoch-Schonlein syndrome) ( Henoch- 
临床 特点 为 血小板 不 减少 
的 儿童 ,男孩 多 于 女 护 ;一 


ZAEtT 2-8: 


物 (细菌 病毒 .寄生 虫 等 ) 疫 苗 接种 .麻醉 恶性 病变 等 与 过 敏和 
近年 关于 链球 菌 感 染 导致 过 敏 性 紫 闻 的 报道 较 多 , 约 5006 的 


吸 道 感染 史 。 但 随后 研究 发 现 ,有 锐 
无 差别 。 另 有 报道 30% 的 过 敏 性 紫 
RIE 


【 发 病 机 制 ) 
义 了 淋巴 细胞 多 克隆 活化 为 其 ; 
表达 ,促进 B 淋巴 细胞 分 泌 大 量 IgA 


肾 小 球 系 膜 , 皮 肤 和 肠 道 毛细 血管 ， 
IL-6 等 前 炎症 因 子 升 高 。 


CREE AE 
1 浆 素 受 体 ,NAPlr) VUE ; Tfi dE SE Glo pr SEE Je 8 NAPlr 沉积 率 仅 为 3%。 表 明 A 组 溶 
性 链球 菌 感染 是 诱发 过 敏 性 紫 首 的 重要 原因 。 


HA K ,但 均 无 确切 证 据 。 
ERVE SEIER J LAT HEBR H ENF 
ENPIKI YE de ete sb fH EREE JL RR GO JL FR 
患 儿 肾 小 球 系 膜 有 A 组 溶血 性 链球 菌 抗原 (肾炎 


H 


zn 


寺 征 , 患 儿 T 淋巴 细胞 和 单 核 细 胞 CD40 配 体 (CD40L) 过 度 
和 IgE。30%~50% 的 患 儿 血清 IgA 浓度 升 高 ,急性 期 外 周 


IgA'B 淋巴 细胞 数 、IgA 类 免疫 复合 物 或 冷 球 蛋 白 均 增高 。IgA 、 补 体 C3 和 纤维 蛋白 沉积 于 


提示 本 病 为 IgA 免疫 复合 物 疾病 。 血 清 肿瘤 坏死 因子 -a 和 


本 病 家 族 中 可 同时 发 病 , 同 胞 


DRB1*07 及 HLA-DW35 等 基因 表达 增 


综 上 所 述 ,过 敏 性 紫 疗 的 发 病 机 


遗传 背景 的 个 体 ,激发 B 细胞 克隆 扩 增 


AE) 


BP A KRES h , ETT Roi E 
关节 及 胃 肠 道 ,少数 涉及 心 J 
物 沉积 。 过 敏 性 
弥漫 增殖 性 肾炎 伴 新 月 体形 成 。 肾 / 
和 IgA 肾病 的 病程 全 然 不 同 ,不 似 同 
临床 表现 】 
多 为 急性 起 病 ， 
例 以 腹痛 ,关节 炎 或 肾脏 症状 首先 出 
不 振 、 乏 力 等 全 身 症状 。 


批 出 现 , 面 部 及 躯干 较 少 。 初 起 呈 紫 双 
终 呈 棕 褐 色 而 消退 。 少 数 重 症 患 儿 
和 血管 神经 性 水 肿 。 


胃 肠 道 症 状 ”约见 于 2/3 的 病例 。 由 血管 


肠 道 症状 及 严重 并 发 症 的 主要 诛 内 


过 敏 性 紫 疗 的 病理 变化 为 广泛 的 白 
静脉 和 小 动脉 。 血 管 壁 可 见 胶原 纤维 肿 


肺 等 脏 咒 。 
肾炎 的 病理 改变 : 轻 者 可 为 轻 度 系 


各 种 症状 可 以 不 同 组 合 , 出 现 先后 不 一 ,首发 症状 以 皮 


1. 皮肤 紫 冶 ”反复 出 现 皮 肤 紫 疗 为 本 病 特征 ， 


紫 首 可 融合 成 大 疱 伴 出 
Rz ga — Rete 4-6 周 后 消退 ,部 分 患 儿 


中 可 同时 或 先后 发 病 , 有 一 定 遗 传 倾向 ,部 分 患 儿 HLA- 
高 或 C2 补体 成 分 缺乏 。 

制 可 能 为 :各 种 刺激 因子 ,包括 感染 原 和 过 敏 诛 作用 了 
,导致 IgA 介 导 的 系统 性 血管 炎 。 


n 


具有 


胞 碎 裂 性 小 毛细 血管 炎 为 主 , 亦 可 波及 小 
和 坏死 ,中 性 粒 细胞 浸润 , 周 用 散在 核 碎 片 。 间 质 水 
[细胞 。 内 皮 细 胞 肿胀 ,可 有 血栓 形成 。 病 变 累 及 皮肤 .肾脏 、 
在 皮肤 和 肾脏 荧光 显微镜 下 可 见 IgA 为 主 的 免疫 复合 
膜 增生 MUNIA JEER K, EEN 
SER IgA 性 免疫 复合 物 沉积 也 见于 IgA JX , (Ei E ER 


管 炎 , 


KEREK E, DRON 
现 。 起 病 前 1-3 周 常 有 上 呼吸 道 感 染 史 ,可 伴 有 低热 .食欲 
见于 四 上肢 及 臂 部, 对称 分 布 , 伸 侧 较 多 ,分 
TEREZ, i 皮 面 , 压 之 不 褪色 , 数 日 后 转 为 暗 紫 色 , 服 
1 性 坏死 。 部 分 病例 可 伴 有 和 荨 肪 闪 
LEAU . 数 月 后 又 复发 ， 

引起 的 肠 辟 水肿. 出血. 坏死 或 穿孔 是 产生 
, 常 位 于 脐 周 或 下 腹部 .可 伴 


一 般 以 阵 发 性 剧烈 腹痛 为 主 
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呕吐 ,但 呕血 少见 。 部 分 患 儿 可 有 黑 便 或 血便 , 偶 见 并 发 肠 套 番 、 肠 梗阻 或 肠 穿孔 者 。 

3. 关节 症状 OH VS 的 病例 可 出 现 肤 . 品 .肝脏 等 大 关节 肿 痛 ,活动 受 限 。 关 节 腔 有 浆液 

ee 但 一 般 无 出 血 ,可 在 数 日 内 消失 ,不 留 后 遗 症 

. 肾脏 症状 ”30%~60% 的 病例 有 肾脏 受 损 的 临 5 床 表 现 。 肾脏 症状 多 发 生 于 起 病 1 个 月 内 ， 
JETTE FINUM, TL [ed PSY LII. EEEE SA 
外 症状 的 严重 度 无 一 禾 性 关系 ”多 数 患 儿 出 现 血 尿 、 和 蛋白 尿 和 管 型 尿 , 伴 血压 增高 及 水 肿 , 称 为 
Hepat Pre s D RUE ERES Ga UE ps L 的 血尿 、 蛋 血尿 持续 数 月 甚至 数 年 ,但 大 多 
数 都 能 完全 恢复 ,少数 发 展 为 慢性 肾炎 HEN 
5. 其 他 表现 ” 偶 可 发 生 颅 内 ! bee ; RER E R Ch rt L8] C245 9 Hh IL ER 
tfo. Rs If SEALERS. 偶尔 崇 及 循环 系统 发 生 心肌 炎 和 心包 炎 , 累 及 呼吸 系统 发 生 喉头 水 肿 、 
哮喘 . 肺 出 血 等 。 

【 辅助 检查 ) 

尚 无 特异 性 诊断 试验 ,以 下 试验 有 助 于 了 让 

司 围 血 象 ”白细胞 正常 或 增加 ,中 性 粒 z 生 粒 细胞 可 增高 ;除非 严重 出 血 ,一 般 
i E 块 退缩 试验 正常 ,部 分 患 儿 毛细 
管 脆 性 试验 阳性 。 

2. 尿 常 规 ”可 有 红细胞 、 和 蛋白 、 管 型 ,重症 有 肉眼 血尿 。 

3. KB [E rfi o y DELE < 

4. 血沉 轻 度 增 快 ;血清 IgA 升 高 ,IgG 和 IgM 正常 , 亦 可 轻 度 升 高 ;C3 CA 正常 或 升 高 ; 抗 核 
抗体 及 类 风湿 因子 阴性 ;重症 血 ; ionis LI 

5. 腹部 超声 波 检 查 有 利于 早期 
确诊 ， eh iine 

【诊断 和 鉴别 诊断 】 

EU 会 为 其 他 疾病 , 需 与 特 
发 性 血小板 减少 性 紫 闻 、 风 湿性 关节 炎 .败血症 .其 他 肾脏 疾病 和 外 科 和 急 腹 症 等 鉴别 。 

【治疗 】 
1. 一 般 治疗 ”卧床 休息 ,积极 寻找 和 去 除 致 病因 素 ,如 控制 感染 ,补充 维生素 。 有 等 麻疹 或 
血管 神经 性 水 肿 时 ,应 用 抗 组 胺 药物 和 钉 剂 。 腹 痛 时 应 用 解 痉 剂 ,消化 道 出 血 时 应 禁 食 ,可 静脉 
滴 注 西 咪 奉 丁 ,每 日 20~40mg/kg, 必 要 时 输血 。 
2. 糖 皮质 激素 和 免疫 抑制 剂 、 急 性 期 对 腹痛 和 关节 痛 可 予 缓解 ,但 预防 肾脏 损害 的 发 生 疗 
效 不 确切 , 亦 不 能 影响 预后 。 淡 尼 松 ,每 日 1-2mgykg, 分 次 口服 ,或 用 地 塞 米松 . 甲 泼 尼 松 龙 ,每 
日 5~10mg/kg, 静 脉 滴 注 ,症状 缓解 后 即 可 售 用 。 严 重 过 敏 性 紫 疗 肾炎 可 加 用 免疫 抑制 剂 ,如 雷 
ORZ INOREN iie 

3. 抗 凝 治疗 

(1) 阻止 血小板 聚集 和 血栓 形成 的 药物 :阿司匹林 ,每 日 3~5mg/kg, 或 每 日 25~50mg, 每 日 1 
次 ; 双 喀 达 葛 ,每 日 3~5mg/kg, 分 次 服用 。 

(2) 肝素 :每 次 0.5~1mg/kg, 首 日 3 次 ,次 日 2 次 ,以 后 每 日 1 次 ,持续 7 天 。 

(3) 尿 激 酶 :每 日 1000~3000U/kg, 静 脉 滴 注 。 

4. 其 他 ” 钉 拷 抗 剂 ,如 硝 荣 地 平 ,每 日 0.5~1.0mg/kg, 分 次 服用 ; 非 华 体 抗 炎 药 ,如 呵 暴 美 
辛 ,每 日 2~3mg/kg, 分 次 服用 , 均 有 利于 血管 炎 的 恢复 。 中 成 药 ,如 贞 巷 扶正 冲剂 .复方 丹参 片 、 
银 栓 叶片, 口服 3~6 个 月 ,可 补肾 益 气 ,活血 化 瘀 。 

【预后 ) 

本 病 预 后 一 役 良好 , 除 少数 重症 患 儿 可 死 于 肠 出 血 . 肠 套 郝 . 肠 坏死 或 神经 系统 损害 外 ,大 


: 程 和 并 发 证 。 


.头颅 MRI 对 有 中 枢 神经 系统 症状 的 患 儿 可 也 
病情 ,给 予 相 应 治疗 。 


ent. 
Br 
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多 痊愈 。 病 程 一 般 约 1-2 周至 1-2 个 月 ,少数 可 长 达 数 月 或 1 年 以 上 。 本 病 的 远 期 预后 取决 于 
肾脏 是 否 受 累及 程度 。 肾 脏 病 变 常 较 迁 延 ,可 持续 数 月 或 数 年 ,少数 病例 发 展 为 持续 性 肾脏 疾 
病 甚 至 肾 功能 不 全 。 


第 八 节 川 崎 病 


川崎 病 (Kawasaki disease, KD) F 1967 年 由 日 本 川崎 富 作 首 先 报告 , 曾 称 为 皮肤 黏膜 淋巴 结 
综合 征 (mucocutaneous lymphnode syndrome, MCLS), 约 1596-2096 未 经 治疗 的 患 儿 发 生 冠状 动脉 
损害 。 自 1970 年 以 来 ,世界 各 国 均 有 发 生 ,以 亚 裔 人 群发 病 率 为 高 。 本 病 呈 散发 或 小 流行 ,四 
季 均 可 发 病 , 发病 年 龄 以 婴 幼 儿 多 见 。 我 国 流行 病 学 调查 表明 ,2000~2004 年 ,北京 5 岁 以 下 儿 
童 发 病 率 为 49.4/10 万 ;发 病 年 龄 5 岁 以 下 者 占 87.4%, 男 女 发 病 比例 为 1.83 : 1 

【病因 和 发 病 机 制 | 】 

1. 病因 ”病因 不 明 , 流 行 病 学 资料 提示 立 克 次 体 、 丙 酸 杆菌 .葡萄 球菌 、 链 球菌、 逆转 录 病 

支原体 感染 为 其 病因 ,但 均 未 能 证 实 。 

2. 发 病 机 制 ” 本 病 的 发 病 机 制 尚 不 清楚 。 推 测 感染 原 的 特殊 成 分 ,如 超 抗 原 ( 热 休克 和 蛋 
Fl 65, HSP65 等 ) 可 不 经 过 单 核 /巨星 细胞 ,直接 通过 与 细胞 抗原 受 体 (TCR)VB 片段 结合 , 激 
活 CD30* T 细胞 和 CD40 配 体 表 达 。 在 T 细胞 的 诱导 下 ,B 淋巴 细胞 多 克隆 活化 和 凋 亡 减少 , 产 
生 大 量 免疫 球 蛋 白 (IgG、IgM、 IgA , IgE) 和 细胞 因子 (IL-1、IL-2 .JIL-6 TNF-a)。 抗 中 性 粒 细胞 胞 
浆 抗体 (ANCA), 抗 内 皮 细 胞 抗体 和 细胞 因子 损伤 血管 内 皮 细 胞 ,使 其 表达 细胞 间 黏 附 分 子 -1 
(ICAM-1) 和 内 皮 细胞 性 白细胞 秋 附 分 子 -1 (ELAM-1) 等 黏附 分 子 ,同时 血管 内 皮 生 长 因子 参与 ， 
了 致 血管 壁 进 一 步 损伤 。 
[AE] 

本 病 病理 变化 为 全 身 性 血管 炎 , 好 发 于 冠状 动脉 。 病 理 过 程 可 分 为 4 期 ,各 期 变化 如 下 : 

工期 : 约 1-9 天 ,小 动脉 周围 炎症 ,冠状 动脉 主要 分 支 血管 壁 上 的 小 营养 动脉 和 静脉 受到 侵 
犯 。 心包 ,心肌 间 质 及 心 内 膜 炎 症 浸润 ,包括 中 性 粒 细胞 . 嗜 酸性 粒 细胞 及 淋巴 细胞 。 

工期 : 约 12-25 天 ,冠状 动脉 主要 分 支 全 层 血 管 炎 , 血 管内 皮 水 肿 .血管 壁 平滑 肌 层 及 外 腊 
炎症 细胞 浸润 。 弹 力 纤维 和 肌 层 断裂 ,可 形成 血栓 和 动脉 瘤 。 

亚 期 : 约 28-31 天 ,动脉 炎症 逐渐 消退 ,血栓 和 肉芽 形成 ,纤维 组 织 增生 ,内 膜 明 显 增 厚 , 导 
致 冠状 动脉 部 分 或 完全 阻塞 。 

RM 期 : 数 月 至 数 年 ,病变 逐渐 愈合 ,心肌 羚 痕 形成 ,阻塞 的 动脉 可 能 再 通 。 


[ 临床 表现 ) 
1. 主要 表现 
(1) 发 热 :39~40%C ,持续 7~14 天 或 更 长 , 呈 稽 留 热 或 好 张 热 ,抗生素 治疗 无 效 。 


(2) 球 结合 膜 充 血 :于 起 病 3~4 天 出 现 ,无 脓 性 分 泌 物 , 热 退 后 消散 。 
(3) 展 及 口腔 表现 : 展 充 血 狼 裂 ,口腔 黏膜 弥漫 充血 , 舌 乳 头 突起 .充血 , 呈 草 莓 舌 。 
(4) 手足 症状 :急性 期 手足 硬性 水 肿 和 掌 踊 红斑 ,恢复 期 指 ( 趾 ) 端 甲 下 和 皮肤 交界 处 出 现 膜 
状 脱皮 , 指 ( 趾 ) 甲 有 横 沟 , 重 者 指 ( 趾 ) UNUM. 
(5) 皮肤 表现 :多 形 性 皮 斑 和 猩红热 样 皮疹 , 常 在 第 1 周 出 现 。 肛 周 皮肤 发 红 .脱皮 。 
6) 颁 淋 巴结 有 种 大 ; 单 侧 或 双 侧 ,坚硬 有 触 痛 , 但 表面 不 红 , 无 化 脓 。 病 初出 现 , 热 退 时 消散 。 
2. 心脏 表现 “于 病程 第 1~6 周 可 出 现 心包 炎 心肌炎. 心 内 膜 炎 .心律 失常 。 发 生 冠状 动 
脉 瘤 或 狭窄 者 可 无 临床 表现 ,少数 可 有 心肌 梗死 的 症状 。 冠 状 动脉 损害 多 发 后 于 病程 第 2-4 周 ， 
但 也 可 发 生 于 疾病 恢复 期 。 心 肌 梗死 和 冠状 动脉 瘤 破裂 可 致 心 源 性 休 克 甚至 狂 死 ，3 岁 以 下 的 
t g 男孩 ,红细胞 沉降 率 .血小板 .C- 反应 蛋白 明显 升 高 是 冠状 动脉 病变 的 高 危 因 素 
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3. 其 他 可 有 间 质 性 肺炎 .无 菌 性 脑膜 炎 、 消 化 系统 症状 (腹痛 、 呕 吐 、 腹 泻 、 麻 兽性 肠 梗阻 、 
肝 肿 大 ` 黄 着 等 ). 关 节 痛 和 关节 炎 。 

【 辅助 检查 】 

1. 血液 检查 ”周围 血 白细胞 增高 ,以 中 性 粒 细胞 为 主 , 伴 核 左 移 。 轻 度 贫血 ,血小板 早期 正 
常 ,第 2-3 周 时 增多 。 血沉 增 快 ,C- 反应 蛋白 等 急 相 蛋白 . 血 奖 纤维 蛋白 原 和 血浆 黏度 增高 , 血 
ire AR Hen o 

2. 免疫 学 检查 ”血清 IgG IgM IgA IgE 和 血循环 免疫 复合 物 升 高 ;TH2 类 细胞 因子 如 IL-6 
明显 增高 ,总 补体 和 C3 正常 或 增高 。 

3. 心电图 早期 示 非 特 ST-T 变化 ;心包 炎 时 可 有 广泛 ST 段 摊 高 和 低 电 压 ;心肌 梗死 
时 ST 段 明显 抬 高 .T 波 倒 置 及 异常 Q 波 。 

4. 胸部 平 片 ” 可 示 肺 部 纹理 增多 ,模糊 或 有 片 状 阴影 , 心 影 可 扩大 。 

5. 超声 心动 图 急性 期 可 见 心 包 积 液 , 左 心室 内 径 增 大 ,二 尖 准 .主动 脉 淤 或 三 尖 汐 反 流 ; 
可 有 和 冠状 动脉 异常 ,如 冠状 动脉 扩张 (直径 >3mm, 4mm 为 轻 度 ;4~7mm 为 中 度 )、 冠状 动 脉 瘤 
( Z8mm) EIR S KE o 

6. 冠状 动脉 造影 ”超声 波 检查 有 多 发 性 冠状 动脉 瘤 , 或 心电图 有 心肌 缺 血 表 现 者 ,应 进行 
冠状 动脉 造影 ,以 观察 冠状 动脉 病变 程度 ,指导 治疗 。 

7. 多 层 螺 旋 CT 在 检测 冠状 动脉 狭 窑 .血栓 .钙化 方面 的 能 力 明 显 优 于 超声 心动 图 ,可 部 
分 取代 传统 的 冠状 动脉 造影 。 

【诊断 和 鉴别 诊断 ) 

1. 诊断 标准 ( 表 9-8) 


表 9-8 川崎 病 的 诊断 标准 

发 热 5 天 以 上 , 伴 下 列 5 项 临床 表现 中 4 项 者 ,排除 其 他 疾病 后 , 即 可 诊断 为 川崎 病 : 

(1) 四 肢 变 化 :急性 期 掌中 红斑 ,手足 硬性 水 肿 ; 恢 复 期 指 ( 趾 ) 端 膜 状 脱皮 

(2) 多 形 性 红斑 

(3) 眼 结合 膜 充血 , 非 化 腑 性 

(4) JEJER, PEREL E, ILAREN, SORORE 

(5) 颈 部 淋巴 结 肿 大 
注 : 如 5 项 临床 表现 中 不 足 4 项 ,但 超声 心动 图 有 冠状 动脉 损害 , 亦 可 确诊 为 川崎 病 


2. IVIG 非 敏 感 型 KD ”目前 对 该 病 诊 断 尚 无 统一 定义 ,还 有 “IVIG 无 反应 型 KD”, “IVIG 
耐 药 型 KD”、“ 难 治 性 KD" 等 多 种 表述 。 多 数 认 为 ,KD 患 儿 在 发 病 10 天 内 接受 IVIG 2g/kg 治 
疗 ,无 论 一 次 或 分 次 输 注 48 小 时 后 体温 仍 高 于 38% ,或 给 药 2~7 天 (甚至 2 周 ) 后 再 次 发 热 , 并 
符合 至 少 一 项 KD 诊断 标准 ,可 考虑 为 IVIG 非 敏感 型 KD. 

3. 鉴别 诊断 ”本 病 需 与 渗 出 性 多 形 性 红斑 .幼年 特 发 性 关节 炎 全 身 型 .败血症 和 猩红热 相 


治疗 】 

1. 阿司匹林 每 日 30~50mg/kg, 分 2-3 次 服用 , 热 退 后 3 天 逐渐 减 量 ,2 周 左右 减 至 每 日 
3~5mg/kg, 维 持 6~8 周 。 如 有 冠状 动脉 病变 时 ,应 延长 用 药 时 间 ,直至 冠状 动脉 恢复 正常 。 

2. 静脉 注射 丙种 球 蛋白 (IVIG) 剂量 为 1~2g/kg, 于 8-12 小 时 静脉 缓慢 输入 , 宜 于 发 病 早 
期 (10 天 以 内 ) 应 用 ,可 迅速 退 热 ,预防 冠状 动脉 病变 的 发 生 。 应 同时 合并 应 用 阿司匹林 ,剂量 和 
疗程 同上 上 。 部 分 患 儿 对 IVIG 效果 不 好 ,可 重复 使 用 1-2 次 ,但 约 196-290 的 病例 仍然 无 效 。 应 
HRE IVIG 的 患 儿 在 9 个 月 内 不 宜 进行 麻疹 .风疹 .腮腺 炎 等 疫苗 的 预防 接种 。 

3. 糖 皮 质 激素 因 可 促进 血栓 形成 , 易 发 生 冠状 动脉 瘤 和 影响 冠状 动脉 病变 修复 , 故 不 宜 
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单独 应 用 。 IVIG 治疗 无 效 的 患 儿 可 考虑 使 用 糖 皮质 激素 , 亦 可 与 阿司匹林 和 双 喀 达 莫 合并 应 用 。 
剂量 为 每 日 2mg/kg, 用 药 2~4 周 。 

4. 其 他 治疗 

(1) 抗 血 小 板 聚集 : 除 阿司匹林 外 ,可 加 用 双 喀 达 莫 ,每 日 3~5mg/kg- 

(2) 对 症 治 疗 :根据 病情 给 予 对 症 及 支持 疗法 ,如 补充 液体 .保护 肝脏 .控制 心力 衰竭 .纠正 
心律 失常 等 ,有 心肌 梗死 时 应 及 时 进行 溶 栓 治疗 。 

(3) 心脏 手术 :严重 的 冠状 动脉 病变 需要 进行 冠状 动脉 搭桥 术 。 

5. IVIG 非 敏 感 型 KD 的 治疗 

(1) 继续 IVIG 治疗 : 首 剂 IVIG 后 仍 发 热 者 ,应 尽早 再 次 应 用 IVIG ,可 有 效 预 防 CAL, 若 治疗 
过 晚 , 则 不 能 预防 冠状 动脉 损伤 。 建 议 再 次 使 用 剂量 为 2g/kg, 一 次 性 输 注 。 

(2) 糖 皮质 激素 联 用 阿司匹林 治疗 :有 学 者 建议 IVIG 非 敏感 型 KD 可 以 在 IVIG 使 用 的 基础 
上 联合 使 用 糖 皮 质 激素 加 阿司匹林 。 

【预后 ) 

川崎 病 为 自 限 性 疾病 ,多 数 预后 良好 。 复 发 见于 1%~2% 的 患 儿 。 无 冠状 动脉 病变 的 患 儿 

于 出 院 后 1 个 月 .3 个 月 .6 个 月 及 1-2 年 进行 一 次 全 面 检查 (包括 体格 检查 ,心电图 和 超声 心动 

图 等 ) 未 经 有 效 治 疗 的 患 儿 ,15%~25% 发 生 冠状 动脉 瘤 ,更 应 长 期 密切 随访 ,每 6~12 个 月 一 次 。 
冠状 动脉 瘤 多 于 病 后 2 年 内 自行 消失 ,但 常 遗 留 管 壁 增 厚 和 弹性 减弱 等 功能 异常 。 大 的 动脉 瘤 
常 不 易 完 全 消失 , 常 致 血栓 形成 或 管 腔 狭窄。 


( 李 秋 ) 
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QA 3x 

麻疹 (measles) 4È FH EE iS BEE 
苗 , 但 麻疹 仍 是 造成 要 原因 之 一 。2010 年 ， aids 13.93 vierges. 主要 
et re fam quet 该 病 临 床上 以 发 热 、 上 呼吸 道 炎 .结膜 炎 O ERA RIDERE 
[又 称 柯 氏 斑 (Koplik’s spots) 小 人 金 身 斑 Z3B Jr tt RI C SE UU PEREEERFERUR T PRAES 3I 
大 多 可 获得 终身 免疫 。 常 见 并 也 是 引起 麻疹 死亡 的 重要 原因 。 广 泛 使 用 麻 
痛 疫 苗 后 ,麻疹 发 病 率 及 死亡 率 大 幅 m 一 些 Michi 区 已 经 消灭 了 麻疹 。 

【病原 学 ) 

麻疹 病毒 为 RNA JNE, Ja s] 
宿主 。 麻 疙 病毒 在 外 界 生 存 
内 可 存活 至 少 32 小 时 ,但 在 流通 的 空 
【 流行 病 学 ) 
麻疹 患者 是 唯一 的 传染 源 。 感 染 早 期 ,病毒 在 患者 呼吸 道 大 量 增殖 ,含有 病毒 的 分 泌 物 经 
过 患者 的 呼吸 .咳嗽 或 喷 咕 排出 体外 并 ] 空气 中 ,通过 呼吸 道 进行 传播 ,与 患者 密切 接触 或 
直接 接触 患者 的 鼻 咽 分 沁 物 亦 可 传播 。 病 后 可 获得 终身 免疫 。 有 麻疹 患 者 出 疹 前 后 的 5 天 均 有 
传染 性 ,如 有 并 发 症 传染 性 可 延长 至 出 痛 后 10 天 。 发 病 季 节 以 冬 春季 为 主 。 

C 发 病 机 制 】 

麻疹 病毒 通过 上 鼻 咽 部 进入 人 体 后 ,在 呼吸 道上 皮 细 胞 和 局 部 淋巴 组 织 中 增殖 并 侵入 血液 ， 
通过 单 核 - 巨 噬 细 胞 系统 向 其 他 器 官 传播 ,如 脾 .胸腺 ,上 肺 . 肝 、 肾 、 消 化 道 黏膜 .结膜 和 皮肤 ,引起 
广泛 性 损伤 而 出 现 一 系列 临床 表现 。 同 时 患者 免疫 反应 受到 抑制 , 常 并 发 喉 炎 支气管 肺炎 或 
结核 病 恶 化 ,特别 是 营养 不 良 或 免疫 功能 缺陷 的 儿童 ,可 发 生 重型 麻疹 ,并 发 重症 肺炎 、 脑 炎 而 
导致 死亡 。 

【病理 ) 

多 核 巨细 胞 是 蚊 疹 的 病理 特征 , 主要 分 布 于 皮肤 .淋巴 组 织 .呼吸 道 和 肠 道 黏膜 及 眼 结膜 。 
真皮 和 笑 膜 下 层 毛 细 血 管内 皮 细 胞 充血 .水肿 增生、 单 核 细胞 浸润 并 有 浆液 性 渗 出 而 形成 麻疹 
皮疹 和 麻疹 条 膜 斑 。 由 于 皮疹 处 红细胞 黎 解 , 疹 退 后 形成 棕色 色素 沉着 。 麻 疹 病 毒 引起 的 间 质 
性 肺炎 为 Hecht 巨细 胞 肺炎 , 继 发 细菌 感染 则 引起 支气管 肺炎 。 亚 急性 硬化 性 全 脑 炎 (subacute 
sclerosing panencephalitis, SSPE) 患者 有 皮质 和 白质 的 变性 ,细胞 核 及 细胞 质 内 均 见 包涵 体 。 

【临床 表现 】 

1. 典型 麻疹 

(1) 潜伏 期 :大 多 为 6~18 天 (平均 10 REA) 

(2) in 也 称 出 疹 前 期 , 常 持续 3-4 天 。 主 要 表现 为 :上 发 热 ; 多 为 中 度 以 上 , 热 型 不 一 。 
加 上 呼吸 道 炎 及 结膜 炎 表现 :在 发 热 同时 出 现 咳嗽 . 喷 吨 、 咽 部 充血 等 上 呼吸 道 感染 症状 ,及 结 
合 膜 充 血 流泪. 娠 光 等 结膜 炎 表 现 ， 国 麻 状 黏膜 班 (Koplik RO: ERA PS RERE, HE 
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病毒 科 ,球形 颗粒 ,有 6 种 结构 蛋白 ,一 种 血清 型 。 人 是 唯一 
热 ,对 紫外 线 和 消毒 剂 均 敏感 。 随 飞 沫 排出 的 病毒 在 室 
气 中 或 阳光 下 半 小 时 即 失 去 活力 。 
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出 疙 前 1~2 天 出 现 。 开 始 时 见于 下 磨牙 相对 的 酉 黏膜 上 ,为 直径 0.5-1mm 的 灰白 色 小 点 ,周围 
有 红晕 ,迅速 增多 ,可 累及 整个 颊 黏膜 及 唇 部 黏膜 ,部 分 可 融合 。 于 出 疙 后 1~2 天 消失 。@ 其 他 
表现 :如 全 身 不 适 、 食 欲 减 退 、 精 神 不 振 等 。 婴 儿 可 有 呕吐、 腹泻 等 消化 系统 症状 。 偶 见 皮肤 荨 
有 麻疹、 隐约 斑 疹 或 猩红热 样 皮疹 ,在 出 现 典 型 皮疹 时 消失 。 

G) 出 疙 期 :多 在 发 热 3~4 天 后 出 现 皮疹 ,此 时 全 身 中 毒 症状 加 重 ,体温 可 突然 高 达 
40-40.5*C ,咳嗽 加 剧 , 伴 嗜睡 或 烦躁 不 安 , 重 者 有 诡 亡 . 抽 搞 。 皮 疹 先 出 现 于 耳 后 .发 际 , 渐 及 额 、 
面 、 有 颈 部 , 自 上 而 下 蔓延 至 饮 干 .四 肢 ,最 后 达 手 掌 与 足 底 。 皮 疹 初 为 红色 璇 丘疹 , 旦 充血 性 , 疹 
间 可 见 正常 皮肤 ,不 伴 痒 感 。 以 后 部 分 融合 成 片 , 色 加 深 , 呈 上 暗 红 色 。 此 期 肺 部 可 闻 及 干 ,湿性 
IBE, X 线 检查 可 见 肺 纹理 增多 或 轻重 不 等 的 弥漫 性 肺 部 浸润 。 

(4) 恢复 期 : 若 无 并 发 症 发 生 , 出 疹 3~4 天 后 发 热 开始 减退 ,食欲 .精神 等 全 身 症状 逐渐 好 转 ， 
皮疹 按 出 疹 的 先后 顺序 开始 消退 ,次 退 后 皮肤 留 有 棕 褐色 色素 沉着 伴 糠 夫 样 脱 导 ,一 般 7~10 天 
后 消退 。 

2. 非典 型 麻疹 

(1) 轻型 麻疹 :多 见于 有 部 分 免疫 者 ,如 潜伏 期 内 接受 过 丙种 球 蛋 白 或 <8 个 月 有 母亲 被 动 
抗体 的 婴儿 。 主 要 临床 特点 为 一 过 性 低热 , 轻 度 眼 鼻 卡 他 症状 ,全 身 情 况 良 好 ,可 无 麻疹 黏膜 斑 ， 
REN EIK, 消失 快 , 疹 退 后 无 色素 沉着 或 脱 居 ,无 并 发 证。 常 需要 靠 流行 病 学 资料 和 彩 疹 
病毒 血清 学 检查 确诊 。 
重型 麻疹 :主要 见于 营养 不 良 .免疫 力 低 下 继 发 严重 感染 者 。 体 温 常 持续 40% 以 上 ,中 
, 伴 惊厥 . 氏 迷 。 皮 疙 密集 融合 , 呈 出 血性 , 常 伴 有 黏膜 和 消化 道 出 血 .咯血 及 血尿 。 痢 
分 患者 疹 出 不 透 、 色 暗淡 ,或 皮疹 又 退 .四 肢 冰 冷 .血压 下 降 ,出 现 循环 衰竭 表现 。 此 型 患 儿 常 有 
肺炎 心力 衰竭 等 并 发 证 ,病死 率 高 。 

(3) 异型 麻疹 :主要 见于 接种 过 麻疹 灭 活 疫 苗 或 减 毒 活 疫苗 而 再 次 感染 麻疹 野 病毒 株 者 。 
临床 表现 为 前 驱 期 短 , 常 无 麻疹 黏膜 班 ,持续 高 热 . 乏 力 `, 肌 痛 、 头 痛 或 伴 有 四 肢 水 肿 ,皮疹 不 典 
型 , 呈 多 样 性 ,出 疹 顺 序 可 从 四 肢 远 端 开始 , 延 及 躯干 .面部 。 易 并 发 肺炎 。 本 型 少见 ,临床 诊断 
较 困难 ,麻疹 病毒 血清 学 检查 有 助 诊断 。 

【并 发 症 ] 

1. 肺炎 是 麻疹 最 常见 的 并 发 症 , 占 有 床 疹 患 儿 死因 的 90% 以 上 ,多 见于 5 岁 以 下 小 儿 。 由 
麻疹 病毒 本 身 引 起 的 间 质 性 肺炎 多 不 严重 , 常 在 出 疹 及 体温 下 降 后 消退 。 继 发 性 肺炎 病原 体 多 
为 细菌, 常见 金黄 色 葡萄 球菌 ,肺炎 链球 菌 .流感 嗜 血 杆 菌 等 , 故 易 并 发 脓 胸 和 腑 气胸 。 部 分 为 
病毒 性 肺炎 ,也 可 为 多 种 病原 体 混合 感染 。 多 发 生 于 出 疹 期 。 继 发 性 肺炎 常见 于 重度 营养 不 良 
或 免疫 功能 低下 的 小 儿 ,预后 较 差 ,病死 率 高 。 

2. 喉 炎 ”由 于 麻疹 病毒 本 身 可 导致 整个 呼吸 道 炎症 , 故 麻 疹 患 儿 常 有 轻 度 喉 炎 表现 。 如 并 
发 细菌 感染 时 , 叱 部 组 织 明 显 水 肿 , 分 泌 物 增多 Ms Je i RC t IE. , e ACE PAIR I EC pd Sf El 
难 及 三 思 征 ,严重 者 因 喉 梗 阻 而 窒息 死亡 。 

3. 心肌 炎 常见 于 营养 不 良和 并 发 肺炎 的 小 儿 。 轻 者 仅 有 心音 低 印 心率 增 快 和 一 过 性 心 
电 图 改变 , 重 者 可 出 现 心力 衰竭 、 心 源 性 休克 。 

4. 神经 系统 

(1) 麻疹 脑 炎 ;发病 率 约 为 1%o~2%o, 大 多 发 生 在 出 痛 后 的 2~6 天 ,临床 表现 和 脑 次 液 改 变 
与 病毒 性 脑 炎 相似 , 与 麻疹 轻重 无 关 。 病 死 率 高 ,后 遗 症 多 ,存活 者 中 可 伴 有 智力 障 但 oie JA 


H 


> 


亚 急性 硬化 性 全 脑 炎 : 是 少见 的 麻疹 远 期 并 发 症 , 发 病 率 约 为 1100 万 -4/100 万 。 病理 
变化 主要 为 脑 组 织 慢 性 退行 性 病变 。 大 多 在 患 腑 疹 2-17 年 后 开始 时 症状 隐匿, 可 仪 为 行 
为 和 情绪 的 改变 ,以 后 出 现 进行 性 智力 减退 ,病情 逐渐 恶化 ,出 现 共 济 失调 ,视听 障 但 . 肌 阵 挛 等 


ips KARJE Pr Luth ET 


结核 病 恶 化 


di dco NU 

6. 营养 不 良 与 维生素 A 缺乏 症 
EK BUE HE KRZ i 
由 于 维生素 A 缺乏 ,可 如 


【 实验 室 检查 } 
1. 血 常规 


2. 多 核 巨 细胞 检查 


染色 后 直接 镜 术 
3. 血清 学 检查 


敏感 性 和 特异 性 均 好 ,出 疹 早 期 即 可 发 现 阳 性 。 
4. 病毒 抗原 检测 ”用 免疫 获 光 法 检测 患者 鼻 咽 


RYE 


i3 患者 血清 或 脑 峭 液 中 麻疹 病 
儿 因 免疫 反应 受到 暂时 抑制 ,可 使 体内 原 有 潜伏 的 结核 
:肺结核 或 结核 性 脑膜 炎 
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病毒 IgG 抗体 持续 强 阳性 。 


该 病灶 重 趋 活 


血 白细胞 总 数 正常 或 减少 ,淋巴 细胞 相对 增多 。 
于 出 疙 前 2 天 至 出 疹 后 1 
Ky. 可 见 多 核 巨 


由 于 麻 冰 病程 中 持续 高 热 .食欲 不 振 或 护理 不 当 ,可 致 上 
LR ,麻疹 患者 维生素 A 浓度 与 麻疹 症状 的 严重 程度 呈 负 相关 。 
重 者 出 现 视力 障碍 ,甚至 角膜 穿孔 .失明 。 


天 , 取 患 者 鼻 、 咽 分 泌 物 或 尿 沉 渣 涂 片 , 瑞 氏 
细胞 或 包涵 体 细胞 ,阳性 率 较 高 。 


采用 酶 联 免 疫 吸 附 试验 (ELISA 法 ) 进行 麻疹 病毒 特异 性 IgM 抗体 检测 ， 


可 早期 快速 协助 诊断 。 也 可 采用 PCR 法 检测 麻疹 病毒 RNA。 


5. 病毒 分 离 


可 帮助 作出 回 


前 驱 期 或 出 疹 初 期 取 丰 
BIREN o H RE I EERE 

【诊断 和 鉴别 诊断 ) 

根据 流行 病 学 资料 ERIS e ger DAR M 
麻疹 的 可 能 。 皮 疙 出 
EVE. PREISE 
鉴别 诊断 包括 各 种 发 热 HER 


PS SUA RE o 


FULARI. f 


RERAN 


备 床上 出 现 急性 发 热 


分 沁 物 或 尿 沉 潭 脱落 细胞 中 麻疹 病毒 抗原 ， 


分 泌 物 接种 人 胚 肾 细 胞 或 羊膜 细胞 进行 麻 


晨光 、 眼 鼻 卡 他 等 证 状 ,应 怀疑 
Koplik 斑 可 以 确诊 。 PRERNA RIE ROZINE T. 
血清 IgM 抗体 阳性 或 分 离 到 麻疹 
FE 疾病, ILK 10-1。 


座 毒 可 确诊 。 


风疹 风疹 病毒 


全 身 症 状 轻 , 耳 后 、 枕 


部 淋巴 结 肿 大 并 触 痛 
幼儿 急 疹 ”人 疱疹 病毒 ”主要 见于 婴 幼 儿 , 一 
6 型 般 情况 好 ,高 热 时 可 
a a Bx, H JE up 
结 亦 可 有 种 大 , 常 伴 
x — 海 
猩红热 aa 血性 发 热 . 咽 痛 、 头痛、 哎 
吐 、 杨 梅 正 、 环 口 
图 、 绒 部 淋巴 结 肿 
肠 道 病毒 埃 可 病毒 、 发 热 . 咽 痛 、 ent 结膜 
感染 柯 萨 奇 病 毒 ” 炎 .腹泻 、 A ERR 可 
后 淋巴 结 肿 大 
2E 原 发 病症 状 , 有 近期 服 


药 史 


沉着 及 细小 脱 导 

iE Sri CT PUR RE Fr 
疹 , 疹 间 有 正常 皮肤 , 退 疹 
后 无 色素 沉着 及 脱 届 
红色 细小 密集 斑 丘 疮 ,头面 
颈 及 躯干 部 多 见 , 四 肢 较 
少 ,一 天 出 齐 , 次 日 即 开始 
消退 


皮肤 弥漫 性 充血 ,上 有 密集 
针尖 大 小 丘疹 ,全 身 皮肤 均 
可 受累 ,次 退 后 伴 脱皮 
散在 班 疹 或 班 丘疹 ,很 少 
融合 ,1~3 天 消退 ,不 脱 悄 ， 
有 时 可 旺 紫 疗 样 或 水 疱 样 
皮疹 


咸 ,大 控 及 受 压 部 位 多 


表 10-1 小 儿 常 见 出 疹 性 疾病 的 鉴别 诊断 
病原 ”全 身 症状 及 其 他 特征 。 皮疹 特点 发 热 与 皮疹 的 关系 
麻疹 麻疹 病毒 。 发热 咳嗽. 黑光 . 鼻 卡 ”红色 班 丘疹 , 自 头面 部 一 ”发热 3-4 天 后 出 疹 ， 
他 .结膜 炎 ,Koplik 斑 颈 一 躯干 一 四 肢 , 退 疙 后 有 HSARA 的 高 


峰 期 
症状 出 现 后 1-2 RE 


高 热 3-5 天 , 热 退 疹 出 


发 热 1~2 天 出 疹 HE 
时 高 热 


发 热 时 或 热 退 后 出 疹 


发 热 多 为 原 发 病 引 起 
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【治疗 】 


目前 尚 无 特效 的 药物 治疗 麻疹 , 主要 为 对 症 治疗 .加强 护 理 和 预防 并 发 症 
1. 一 般 治 疗 ”卧床 休息 ,保持 室内 适当 的 温度 、 湿 度 和 空气 流通 
和 眼 . 鼻 ` 口 腔 清 洁 。 鼓 励 多 饮水 ,给予 易 消 化 和 营养 丰富 的 食物 。 
2. 对 症 治疗 ”高 热 时 可 酌情 使 用 小 量 退 热 剂 ,但 应 避免 急骤 退 热 ,特别 是 在 出 疙 期 。 烦 
躁 可 适当 给 予 镇 静 剂 。 频 繁 剧 咳 可 用 镇 咳 章 或 雾 化 吸入 。 WHO 推 予 麻疹 患 儿 补 充 高 


,避免 强 光 刺激 。 注 意 皮肤 


剂量 维生素 A,20 71-40 万 单位 ,每 日 1 次 口服 , 连 服 2 剂 可 减少 并 发 症 的 发 生 , 有 利于 疾病 
的 恢复 。 
3. 并 发 症 的 治疗 ”有 并 发 症 者 给 予 相 应 治疗 。 继 发 细菌 感染 可 给 予 抗 生 素 。 


【预防 】 
提高 人 群 免疫 力 ,减少 麻疹 易 感人 群 是 消除 麻疹 的 关键 。 
1. 主动 免疫 ”采用 麻疹 减 毒 活 疫苗 预防 接种 。 我 国 儿童 免疫 规划 程序 规定 出 生 后 8 个 月 
为 麻疹 疫苗 的 初 种 年 龄 ,1 岁 6 个 月 至 2 岁 儿 童 要 完成 第 2 剂 次 接种 。 此 外 ,根据 麻疹 流行 病 学 
情况 ,在 一 定 范围 . 短 时 间 内 对 高 发 人 群 开展 强化 免疫 接种 。 
2. 被 动 免疫 “接触 麻疹 后 5 天 内 应 尽快 给 予 肌 内 注射 免疫 球 蛋 白 0.25m 
或 减轻 麻疹 症状 。 被 动 免 疫 只 能 维持 3-8 周 ,以 后 应 采取 3 


E 动 免疫 。 
3. 控制 传染 源 ”对 麻疹 患者 要 做 到 早 发 现 .早报 告 . 早 隔 离 . 早 治疗 。 


/kg, 可 预防 发 病 


一 般 阳 离 至 出 疹 后 


5 天 ,合并 肺炎 者 延长 至 出 疹 后 10 天 。 对 接触 麻疹 的 易 感 儿 应 隔离 检疫 3 周 , 并 给 予 被 动 免 疫 。 
4. 切断 传播 途径 ”流行 期 间 易 感 儿童 避免 到 人 群 密集 的 场所 去 。 上 患者 停 贸 过 的 房间 应 通 
风 并 用 紫外 线 照射 消毒 ,患者 的 衣物 应 在 阳光 下 上 曝晒。 无 并 发 症 的 轻 症 患 儿 可 在 家 中 隔离 ,以 
减少 传播 和 继 发 医院 内 感染 。 
5. 加 强 麻疹 的 监测 管理 ”麻疹 监测 的 目的 是 了 解 麻疹 的 流行 病 学 特征 ,评价 免疫 等 预防 控 
制 措施 的 效果 ,为 制定 有 效 的 麻疹 控制 策略 提供 依据 。 对 麻疹 疑似 病例 要 注意 进行 流行 病 学 调 
查 和 必要 的 实验 室 检查 ,及 时 报告 并 采取 针对 性 措施 进行 隔离 观察 , 巴 防 和 控制 疫情 的 发 生 和 


Z. ARAR 


FRERIK (poliomyelitis) J& tl ABEK AIAH (poliovirus) 引起 的 严重 危害 儿童 健康 


的 急性 传染 病 ls CHE K 438 A BLUE SIE AI 2E UG EVER , E A ULT DR JURE T 

死亡 。 目 前 尚 无 有 效 治疗 。 自 WHO 发 起 全 球根 除 疹 髓 灰质 炎 行 动 以 来 ,该 病 发 病 率 降低 了 

99%。 目 前 只 在 非洲 和 亚洲 的 少数 国家 仍 有 流行 。2000 年 10 月 世界 卫生 组 织 宣布 包括 我 

国 在 内 的 西 太平 洋 区 域 为 无 交角 灰 质 炎 地 区 ,这 是 世界 上 继 美洲 区 以 外 的 第 二 个 无 消 入 灰 

质 炎 地 区 。 但 此 后 至 2011 年 期 间 ,23 个 以 往 无 冰 髓 灰质 炎 的 国家 因 输 入 病毒 而 再 度 出 现 
【病原 与 流行 病 学 ) 


疹 角 灰质 炎 病 毒 属于 微小 RNA 病毒 科 的 肠 道 病毒 属 ,为 20 面体 球形 .无 包 膜 的 裸体 颗粒 。 
有 3 个 血清 型 ,型 间 较 少 交叉 免疫 。 该 病毒 体外 生存 力 强 ,耐寒 .耐酸 , 耐 乙 醚 氯仿 等 有 机 溶剂 
零下 20 下 能 长 期 存活 ;高 温 ,紫外线 照射 含 氨 消毒 剂 . 氧 化 剂 等 可 将 其 灭 活 。 

BRATE. F- 口感 染 为 本 病 的 主要 传播 方式 。 急 性 期 患者 


H 


AER REIRE Je pa tint — 


和 健康 带 病 毒 者 的 阑 便 是 最 重要 
者 是 最 危险 的 传染 源 。 感 染 之 初 


的 病毒 来 源 ,其 中 隐 性 感染 者 ( 占 90% 
患者 的 腊 咽 分 泌 物 也 排出 病毒 , 故 亦 可 


短暂 。 病 程 的 潜伏 期 末 和 瘫痪 前 期 传染 性 最 大 , 热 退 后 传染 性 减 
毒 存在 时 间 可 长 达 2 个 月 ,但 以 发 病 2 周 内 排出 最 多 . 


Us 


以 上 ) FIF AU JERRI 
通过 飞 沫 传播 ,但 为 时 


一 般 以 40 天 作为 本 病 的 隔离 期 


L3 E pH AER 
AS 


普遍 易 感 ,感染 后 获得 对 同型 
【 发 病 机 制 | 】 
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4 病毒 株 的 持久 免疫 力 。 


病毒 经 口 进入 人 体 , 在 咽 部 和 回肠 淋巴 组 织 中 增殖 ,同时 向 外 排出 病毒 ,如 机 体 抵抗 力 强 ， 
形成 相应 的 保护 性 抗体 . 患 儿 可 无 临床 症状 ,形成 隐 性 感染 ;少数 患者 病毒 可 侵入 血液 引起 病毒 


血 症 ,并 侵犯 呼吸 道 .消化 道 


对 组 织 引 起 前 驱 症 状 。 此 时 如 机 体 免 疫 系 统 能 清除 病毒 , 则 形成 顿 


挫 型 感染 ; 否则 病毒 ' 广 散 到 全身 淋巴 组 织 中 大 量 增殖 ,并 再 次 人 血 形成 第 二 次 病毒 血 症 


病毒 进入 中 枢 神 经 系统 的 确切 机 制 还 不 清楚 .主要 侵犯 骨髓 前 角 运 动 神经 元 和 桨 髓 、 大 脑 的 其 


他 部 位 ,包括 小 脑 和 皮质 运动 区 都 受到 不 同 程度 的 侵犯 ,引起 灰质 细胞 广泛 坏死 ,发 生 瘫痪 。 


【病理 ) 


HOC JE E E 


ESI 


.cESE GLO rh ECHE ES R AE 038 zy G6 AUI. , DUET RR £35 2 


HATIR E 79 E, JE UA i E P Bt SE o ht PC, i FARRAU RZB TRO RES TCR TA 
害 引 起 强烈 的 炎症 反应 , 竣 痪 的 部 位 和 严重 程度 取决 于 被 侵犯 神经 元 的 分 布 。 病 灶 特 点 为 多 发 ， 


散在 且 不 对 称 。 可 见 神经 细 


包 胞 质 内 染色 体 溶解 ,周围 组 织 充血 .水肿 和 血管 周围 炎 连 细胞 浸 


润 。 早 期 病变 呈 可 逆 性 ,病变 严重 者 则 因 神 经 细胞 坏死 ,疤痕 形成 而 造成 持久 性 次 疾 。 偶 见 局 


灶 性 心肌 炎 \ 间 质 性 肺炎 以 及 肝 、 蚜 等 其 他 器 官 病变 。 


【临床 表现 ) 
潜伏 期 通常 为 8~12 天 。 
顿挫 型 ( 约 占 496-896) JER 
1. 前 驱 期 ”主要 
恶心 ERE .腹痛 .上 腹 


退 ,症状 消失 则 为 无 肉 痪 型 ; 


临床 表现 差异 很 大 ,分 为 无 症状 型 (又 称 隐 性 感染 , 占 90% 以 上 )、 
型 和 竣 痪 型 。 其 中 瘫痪 型 典型 表现 可 分 为 以 下 各 期 。 


表现 为 发 热 \ 全 身 不 适 、 食 欲 不 振 、 多 汗 . 咽 痛 咳嗽 、 流 涕 等 症状 。 亦 可 见 
消化 道 症状 。 持 续 1~4 天 ,如 病情 不 再 发 展 而 痉 愈 , 即 为 顿挫 型 。 

者 由 前 驱 期 进入 本 期 .少数 于 前 驱 期 症状 消失 数 天 后 再 次 发 热 至 本 
期 , 亦 可 无 前 驱 期 症状 而 从 本 期 开始 发 病 。 患 儿 出 现 高 热 .头痛 , 颈 背 .四肢 疼痛 ,活动 或 变换 
体位 时 加 重 - 同 时 有 多 汗 .皮肤 发 红 ,烦躁 不 安 等 兴奋 状态 和 脑膜 刺激 征 阳性 等 神经 系统 体征 。 
小 婴儿 拒 抱 , 较 大 患 儿 体检 可 见 : 中 三 脚 架 征 (tripod sign): 患 儿 坐 起 时 困难 , 需 两 臂 后 撑 在 
床上 使 身体 形似 三 角形 以 支持 体位 ,所 

儿 坐 起 后 不 能 自如 地 弯 颈 使 下 颌 抵 膝 ;@@O 头 下 垂 征 (head. drop sign): 将 手 置 于 患 儿 肩 下 并 抬 起 
躯干 时 ,可 发 现 头 向 后 下 垂 。 此 时 脑脊液 已 出 现 异 常 ,呈现 细胞 蛋白 分 离 现象 。 若 3~5 天 后 热 


有 资 柱 强直 ;名 吻 膝 试验 (kiss-the-knee test) 阳性 :小 


计 


如 病情 继续 发 展 , 浅 反 射 和 深 腿 反 射 逐渐 减弱 至 消失 , 则 可 能 发 生 


3. 瘫 痰 期 ”临床 上 无 法 将 此 期 与 瘫痪 前 期 截然 分 开 , 一 般 于 起 病 后 的 2~7 天 或 第 2 次 发 热 
1~2 天 后 出 现 不 对 称 性 肌 群 无 力 或 弛 组 性 瘫痪 , 随 发 热 而 加 重 , 热 退 后 瘫痪 不 再 进展 。 多 无 感觉 


障碍 ,大 小 便 功能 障碍 少见 。 

(1) 次 髓 型 ;最 常见 。 多 
Fo WRES W NEL A 
KANL o WIL JS RD JU EI 5 


(2) SEE jog d (LL 4E 


MARRA AE HEURE ,循环 受 损 的 


(3) BAS ^P UL. tig 
神经 元 瘫痪 

(4 

4. 恢复 期 
AES 1~3 个 月 恢复 ， 


EAE 省 由 


5. 后 遗 症 期 ” 因 运 动 神经 元 严重 


根据 病变 部 位 分 为 以 下 类 型 : 
表现 为 不 对 称 的 单 侧 下 肢 弛 组 性 闪 疯 , 近 端 肌 群 比 远 端 小 肌 群 发 病 
间 肌 时 ,可 出 现 抬头 及 坐 起 困难 .呼吸 运动 受 限 .矛盾 呼吸 等 表现 。 
| 起 肠 矿 交 ` 顽 固 性 便秘 `. 尿 滞留 或 尿 失禁 。 
RECEN FAR ,循环 中 枢 及 脑 神经 的 运动 神经 核 ,病情 大 多 严重 ,可 见 
RR dé cs VEREOR FEE AZ HE 
漫 性 或 局 灶 性 脑 炎 ,临床 表现 与 其 他 病毒 性 脑 炎 无 异 。 可 有 上 运动 


混合 型 :同时 存在 上 述 两 种 或 两 种 以 上 类 型 的 表现 。 
KERIT 1~2 周 ,肢体 远 端 的 瘫痪 肌 群 开始 恢复 ,并 逐渐 上 升 至 腰部 。 轻 


上 需 更 长 时 间 。 
受 损 而 形成 持久 性 竣 癌 ,1~2 年 内 仍 不 能 恢复 则 为 后 遗 


第 十 章 “感染 性 疾病 


dE. ERIRE AA ,形成 肢体 或 脊柱 畸形 。 


【 并 发 症 】 


REIR AUERI n] 


[42 Az UR A PEE Ze 、 


市 不 张 ; 尿 湾 留 易 并 发 尿 路 感染 ;长 期 卧床 可 敏 压 疮 . 肌 


萎缩 骨 质 脱 钙 、 尿 路 结石 和 肾 衰竭 等 。 


【 实验 室 检查 


1. 血 常 规 外周 


2. RAR 


细 ERANA, 对 诊断 有 一 


仍 继续 增高 


异性 抗体 滴 度 较 急性 


病毒 分 离 


病毒 。 


】 


白细胞 多 正常 ,急性 期 血沉 可 增 快 。 


【 诊断 和 鉴别 诊断 ) 
次 做 灰质 炎 出 现 典 型 瘫痪 症状 时 ,诊断 并 不 困难 。 瘫 痪 出 现 前 多 不 易 确 立 诊断 。 血 清 学 检 


查 和 大 便 病毒 分 离 阳性 可 确诊 。 
1. 急性 感染 性 多 发 性 


化 道 感染 史 , 一 般 


瘫痪 前 期 及 瘫痪 早期 可 见 细胞 数 增多 (以 淋巴 细胞 为 主 ), 蛋白 增加 不 明显 , 呈 
定 的 参考 价值 。 至 瘫痪 第 3 周 ,细胞 数 多 已 恢复 正常 ,而 蛋白 质 
8,4-6 周 后 方 可 恢复 正常 。 
3. 血清 学 检查 近期 未 服用 过 兰 散 灰质 炎 疫 苗 的 患者 ,发 病 1 个 月 内 用 ] ELISA 法 检测 患 
者 血液 及 脑 消 液 中 抗 疹 艇 灰质 炎 病 毒 特异 性 IgM 抗体 ,可 帮助 早期 诊 
期 有 4 倍 以 上 增高 ,有 诊断 意义 。 
姜 便 病毒 分 离 是 本 病 最 重要 的 确诊 性 试验 

的 患者 ,间隔 24~ 48 小 时 收集 双 份 关 便 标本 CR 
送 各 级 疾 控 中 心 肉 髓 灰质 炎 5 


诊断 ;恢复 期 患者 血清 中 特 


对 发 病 2 周 内 , 病 后 未 再 服 过 演 
重 其 宇 5g), 及 时 冷藏 4C 以 下 


室 检 测 。 发 病 1 周 内 ,从 患 儿 锚 咽 部 、 血 、 脑 消 液 中 也 可 分 离 出 


0 t3 3C E PES EER (AFP) 相 鉴 别 。 
神经 根 神经 炎 ( 吉 兰 - EUG 
开始 的 上 行 性 .对 称 性 、 弛 缓 性 肢体 瘫 疾 , 多 有 感觉 障碍 。 面 神 


AME) 起 病 前 1-2 周 常 有 呼吸 道 或 消 


经 、 舌 咽 神经 可 受累 ,病情 严重 者 常 有 呼吸 肌 麻 竟 。 脑 湖 液 呈 蛋 白 细 有 胞 分 离 现象 。 血 清 学 检查 
和 大 便 病 毒 分 离 可 鉴别 ( 表 10-2). 
表 10-2 PERI ELAr (REPERI) 与 感染 性 多 发 性 神经 根 神 经 炎 的 鉴别 要 点 
Eo Xeno ro UN BERAK RRES RE ENER AR ER YE 0 
发 病 早期 多 有 发 热 很 少 有 发 热 
瘫痪 肢体 不 对 称 弛 组 性 瘫痪 , 且 近 端 重 于 远 端 对 称 性 弛 缓 性 瘫痪 , 且 远 端 重 于 近 端 
感觉 障碍 多 无 多 有 
脑膜 刺激 征 有 多 无 
f JUR E pt 星 细胞 蛋白 分 离 旦 蛋白 细胞 分 离 
遗留 后 遗 症 多 有 多 无 


2. 家 族 性 周期 性 瘫 首 ” 较 少见 , 常 有 家 族 史 及 周期 性 发 作 史 ,突然 起 病 ,发 展 迅 速 , 对 称 性 
四 肢 凶 缓 性 瘫痪 。 发 作 时 血 钾 降 低 , 补 钾 后 迅速 恢复 。 


3. 周围 神经 炎 HREN 


时 位 置 不 当 


HEER C 缺乏 ,白喉 后 神经 病变 等 引起 的 瘫痪 可 根 


据 病史 ,感觉 仿 查 和 有 关 临 床 特征 鉴别 。 


4. RERE 


VOLARE JER PERK Be .骨折 PH BEAT 
详细 询问 病史 ,体格 检查 ,必要 


时 经 X 线 


血肿 时 可 见 假 性 瘫痪 。 应 


仿 查 容易 确诊 。 


5. 其 他 原因 所 致 弛 缓 性 瘫痪 ”应 进行 病原 学 检查 来 确诊 。 


【治疗 ) 


目前 尚 无 药物 可 控制 瘫痪 


的 发 生 和 发 展 , 主 


主要 是 对 症 处 理 和 支持 治疗 。 


1 前驱 期 和 瘫痪 前 期 ”卧床 休息 ,隔离 40 天 。 避 免 劳累 . 肌 内 注射 及 手术 等 刺激 ,肌肉 疗 


黎 疼 痛 可 用 热 数 或 口服 镇 痛 剂 


PÈRE RA 08 GO RU HIE X C, 


,可 减轻 神经 组 织 水 肿 。 有 条 


件 的 可 静脉 输 注 丙种 球 蛋 白 400mg (kg:d), 连 用 2-3 天 ,有 减轻 病情 的 作用 。 早 期 应 用 a- 干扰 
素 有 抑制 病毒 复制 和 免疫 调节 的 作用 ,100 万 U/d 肌 内 注射 ,14 天 为 1 疗程 。 

2. ERR ” 准 痪 肢体 置 于 功能 位 置 ,防止 畸形 。 地 巴 唑 0.1~0.2mg/(kg'd) 顿 服 ,10 天 为 
1 疗程 ,有 兴奋 背 艇 和 扩张 血管 的 作用 ;加 兰 他 敏 能 促进 神经 传导 ,0.05~0.1mg/(kg:d), 肌 内 注射 ， 
20-40 天 为 1 疗程 ;维生素 B. 能 促进 神经 细胞 代谢 ， 0.1mg/d 肌 内 注射 。 呼 吸 肌 麻 兽 者 及 早 使 
用 呼吸 机 ;吞咽 困难 者 用 禹 饲 保证 营养 ; 继 发 感染 者 选用 适宜 的 抗生素 治疗 。 

3. 恢复 期 及 后 遗 症 期 ”尽早 开 —— P 也 可 采用 针灸 .按摩 及 
理疗 等 ,促进 功能 恢复 ,严重 肢体 畸形 可 手术 矫正 。 

【预防 ) 

1. 主动 免疫 ”对 所 有 小 儿 均 应 口服 将 骼 灰质 炎 减 毒 活 疫苗 糖 丸 进行 主动 免疫 。 基 础 免疫 
自 出 生 后 2 月 龄 婴儿 开始 , 连 服 3 剂 ,每 次 间隔 1 个 月 ,4 岁 时 加 强 免疫 一 次 。 还 可 根据 需要 对 
«5 岁 的 儿童 实施 基础 免疫 外 的 强化 补充 免疫 接种 。 

2. 被 动 免疫 ”未 服用 疫苗 而 与 患者 有 密切 接触 的 <5 岁 的 小 儿 和 先天 性 免疫 缺陷 的 儿童 应 
及 早 注射 丙种 球 和 蛋白 ,每 次 0.3~0.Sml/kg ,每 日 1 次 ,连用 2 日 ,可 防止 发 病 或 减轻 症状 。 

【监测 】 

通过 建立 有 效 的 疾病 报告 和 监测 系统 ,做 好 对 急性 迟缓 性 麻 交 (AFP) 病例 的 主动 监测 。 

现 急性 迟缓 性 厂 闸 的 患者 或 疑似 患者 ,要 在 24 小 时 内 向 当地 疾病 控制 中 心 进行 报告 ,并 
离 患者 ,自发 病 之 日 起 至 少 隔 离 40 天 。 对 有 密切 接触 史 的 易 感 者 要 进行 医学 观察 20 天 。 所 有 
AFP 病例 均 应 按 标准 采集 双 份 大 便 标 本 用 于 病毒 分 离 ,并 尽 可 能 进行 血清 学 检测 。 

Za JK Ji 

IKË (chickenpox, varicella) J& HH ZKJ&z. - 带 状 疱疹 病毒 (Varicella-zoster virus, VZV) 8 E B f& 
染 性 极 强 的 儿童 期 出 疹 性 疾病 。 经 飞 沫 或 接触 传播 ,感染 后 可 获得 持久 免疫 。 其 临床 特点 为 皮 
肤 黏膜 相继 出 现 和 同时 存在 斑 疹 .丘疹 疱疹 和 结 阁 等 各 类 皮疹 ,全 身 症 状 轻微 。 冬 春季 节 多 发 。 
对 于 新 生 儿 或 免疫 功能 低下 者 来 说 ,水 总 可 能 是 致命 性 疾病 。 

【病原 与 流行 病 学 ) 

VZV 属 疱疹 病毒 科 oc 亚 科 ,为 双 链 DNA 病毒 。 目 前 已 知 仅 一 种 血清 型 ,但 与 单纯 疱疹 病毒 
(HSV) 抗 原 有 部 分 交叉 免疫 。 人 是 其 唯一 自然 宿主 。 该 病毒 在 体外 抵抗 力 弱 , 对 热 . 酸 和 各 种 有 
机 溶剂 敏感 ,不 能 在 闯 皮 中 存活 。 

水 辣 患 者 为 本 病 的 传染 源 。 主 要 通过 空气 飞 沫 经 呼吸 道 传 染 , 也 可 通过 接触 患者 疱疹 浆液 
或 被 污染 的 用 具 而 感染 。 传 染 期 从 出 疹 前 1~2 天 至 病 损 结 兽 , 约 7~8 天 。 人 和 群 普遍 易 感 ,主要 
见于 儿童 ,以 2~6 岁 为 高 峰 ,20 岁 以 后 发 病 者 <2%。 孕 妇 分 娩 前 6 天 患 水 癌 可 感染 胎儿 , 常 于 
出 生 后 10 天 内 发 病 。 

【 发 病 机 制 ] 

病毒 通过 鼻 咽 部 黏膜 进入 人 体 , 在 局 部 黏膜 及 淋巴 组 织 内 繁殖 ,然后 侵入 血液 ,形成 病 
毒 血 症 ,如 患者 的 免疫 能 力 不 能 清除 病毒 , 则 病毒 可 到 达 单 核 - 巨 噬 细 胞 系统 内 再 次 增殖 后 
和信 血 ,引起 各 咒 官 病变 。 主 要 损害 部 位 在 皮肤 和 黏膜 ,偶尔 累及 内 脏 。 皮 疮 分 批 出 现 与 间 随 
性 病毒 血 症 有 关 。 皮 疙 出 现 1~4 天 后 ,产生 特异 性 细胞 免疫 和 抗体 ,病毒 血 症 消失 ,症状 随 
之 缓解 。 

【病理 ] 

多 核 巨 细胞 和 核 SEE RU AIR OE. 皮肤 真皮 层 毛 细 血 管内 皮 细 胞 肿胀 , 表 
皮 坏 状 细胞 层 上 皮 细 胞 气球 样 变 .细胞 裂解 液化 后 形成 水 疱 ,内 含 大 量 病毒 ,以 后 液体 吸收 . 结 
靖 。 有 时 疱疹 破裂 , 贸 下 浅 表 泪 疡 ,很 快 愈合 黏膜 病变 与 皮 阁 类 似 。 免 疫 功 能 低下 的 小 儿 可 


发 生 全 身 播 散 性 水 总, 病变 可 波及 肺 . 肝 . 脾 . 胰 ,. 骨 、 肠 等 ,受累 器 官 可 有 局 灶 性 坏死 .充血 ,水 肿 
和 出 血 。 并 发 脑 炎 者 , 脑 组 织 可 有 水 肿 .充血 和 点 状 出 血 等 。 
EREE 】 
1. 典型 水 癌 ”出 疹 前 可 出 现 前 驱 症 状 , 如 发 热 . 不 适 和 厌食 等 。24~48 小 时 出 现 皮疹 。 皮 
疙 特点 :首发 于 头 ` 面 和 躯干 ,继而 扩展 到 四 肢 ,末端 稀少 , 呈 向 心性 分 布 ;@ 最 初 的 皮 疙 为 红 
色 斑 疙 和 丘疹 , 继 之 变 为 透明 饱满 的 水 疱 ,24 小 时 后 水 疱 混浊 并 呈 中 央 止 陷 , 水 疱 易 破 溃 , 约 
2-3 天 迅速 结 痢 ;@ 皮 疙 陆续 分 批 出 现 , 伴 明显 痒 感 ,在 疾病 高 峰 期 可 见 到 斑 疹 .丘疹 .疱疹 和 结 
疾 同 时 存在 ;@ 夭 膜 皮疹 还 可 出 现在 口腔 、 眼 结膜 ,生殖 器 等 处 , 易 破 淡 形 成 浅 江 疡 , 全身 症状 较 
轻 , 病 程 长 短 不 一 。 皮 疹 结 痢 后 多 不 留 瘦 痕 。 
2. 重症 水 羡 ” 多 发 生 在 恶性 疾病 或 免疫 功能 低下 患 儿 。 持 : 
疹 多 并 且 易 融合 成 大 疱 型 或 呈 出 血性 ,可 继 发 感染 或 因 伴 血小板 减少 AVES. 
3. 先天 性 水 总 ”母亲 在 妊娠 早期 感染 水 间 可 导致 胎儿 多 发 性 畸形 ; 若 母 亲 发 生 水 疗 数 天 后 
分 娩 可 导致 新 生 儿 水 总 ,病死 率 可 达 2596-3096, 
【 并 发 症 】 
最 常见 为 皮肤 继 发 感染 ,如 脓 疱 疮 、 丹 毒 、 蜂 窝 织 炎 , 甚 至 由 此 导致 败血症 等 ;水 痘 肺炎 主要 
E 在 免疫 缺陷 儿 和 新生 儿 中 ,其 他 儿童 少见 ;神经 系统 并 发 症 可 见 水 阅 后 脑 炎 hr ot TE E 
` 面 神经 瘫痪 、Reye 综合 征 等 ;其 他 少数 病例 可 发 生 心肌 炎 .肝炎 .肾炎 KIRE, 
[ 实验 室 检查 】 
1. 外 周 血 自 细胞 计数 ”白细胞 总 数 正常 或 稍 低 。 
2. 疱疹 刊 片 ” 刊 取 新 鲜 疱 疹 基 底 组 织 和 疱疹 液 涂 片 , 瑞 氏 染色 见 多 核 巨细 胞 ; 苏 木 素 - 伊 
红 染 色 可 查 到 细胞 核 内 包涵 体 。 疱 疹 液 直接 荧光 抗体 染色 查 病 毒 抗 原 简捷 有效。 
3. 病毒 分 离 ” 取 水 痘 疱疹 液 . 啊 部 分 泌 物 或 血液 进行 病毒 分 离 。 
4. 血清 学 检查 清水 痘 病 毒 特异 性 IgM 抗体 检测 ,可 帮助 早期 诊断 ; 双 份 血清 特异 性 
IgG 抗体 滴 度 4 倍 以 上 增高 也 有 助 诊断 。 
【 诊断 和 鉴别 诊断 
典型 水 痘 临 床 诊断 并 不 困难 。 对 非典 型 病例 可 选用 实验 室 检查 帮助 确诊 。 水 总 的 鉴别 诊 
断 包括 丘疹 性 荨 麻疹 以 及 能 引起 疱疹 性 皮肤 损害 的 疾病 ,如 肠 道 病毒 或 金黄 色 葡 萄 球菌 感染 、 
药物 和 接触 性 皮炎 等 。 
【治疗 】 
水 痘 是 自 限 性 疾病 ,无 合并 症 时 以 一 般 治疗 和 对 症 处 理 为 主 。 患 者 应 隔离 ,加 强 护理 ,如 勤 
换 内 衣 、 剪 短 患 儿 指甲 , 戴 手 套 以 防 抓 伤 和 减少 继 发 感染 等 。 保 持 空气 流通 ,供给 足够 水 分 和 易 
消化 食物 。 皮 肤 疗 痒 可 局 部 使 用 炉 甘 石 洗 剂 , 必 要 时 可 给 予 少量 和 镇静剂 。 抗 病毒 药物 首选 阿 蔡 
洛 囊 ,应 尽早 使 用 ,一 般 应 在 皮疹 出 现 的 48 小 时 内 开始 。 口 服 每 次 20mg/kg(<800mg), 每 日 4 次 ; 
重症 患者 需 静 脉 给 药 ,每 次 10~20mg/kg, 每 8 小 时 1 次 。 继 发 细菌 感染 时 可 给 予 抗生素 治疗 。 
皮质 激素 有 导致 病毒 播 散 的 可 能 ,不 宜 使 用 。 
【预防 ] 
儿童 水 痘 预后 一 般 良好 ,成 人 和 了 细胞 免疫 功能 缺陷 患者 (如 淋巴 细胞 性 恶性 疾患 ). 接 受 皮 
质 类 固 醇 治疗 或 化 疗 者 预后 严重 ,其 至 致命 。 患 儿 应 隔离 至 皮疹 全 部 结 痴 为止; 对 有 接触 史 的 
易 患 儿 , 应 检疫 3 周 。 水 总 减 毒 活 疫苗 能 有 效 预 防 易 患 小 儿 发 生 水 癌 , 其 保护 率 可 达 8596~95%， 
并 可 持续 10 年 以 上 。 对 正在 使 用 大 剂量 激素 .免疫 功能 受 损 .恶性 病 患者 以 及 接触 过 患者 的 孚 
妇 、 串 水疗 母 亲 的 新 生 儿 ,在 接触 水 癌 72 小 时 内 每 10kg 体重 肌 内 注射 水 癌 - APRILE Ge HERR 
F1 125~625U ,可 起 到 预防 作用 。 


| 


内 水 


( 夏 晓 玲 ) 


第 十 章 ”感染 性 疾病 


四 、 传 当 性 单 核 细 胞 增多 症 


传染 性 单 核 细 胞 增多 症 (infectious mononucleosis,IM) 是 由 下 B 病毒 (Epstein-Barr virus, EBV) 
所 致 的 急性 感染 性 疾病 ,主要 侵犯 儿童 和 青少年 ,临床 上 以 发 热 \ 咽 喉 痛 、 肝 脾 和 淋巴 结 肿 大 、 外 


周 血 中 淋巴 细胞 增多 并 
在 临床 上 逐渐 增多 ， 


【病原 学 ) 

EBV 是 本 病 的 
i 
得 到 证 
镜 下 病毒 
种 形式 :@ 线 状 DN 


cr 


EBV JR 


之 外 。 这 两 种 形式 的 DNA, 


EBV 有 5 种 抗 


产生 IgM 和 IgG 抗体 ,VCA-IgM 抗体 早 


(early antigen, EA): 


FEBRIE, EL fe 2^ 


给 诊断 .治疗 带 来 一 定 困难 - 


病原 体 


b 现 异型 淋巴 细胞 等 为 特征 。 由 于 其 症状 、 体 征 的 多 样 化 和 不 典型 病例 


1964 年 由 Epstein 和 Barr 首先 从 患 恶性 淋巴 瘤 (Burkitt lymphoma) 
非洲 儿童 的 瘤 组 织 中 发 现 ,1968 年 由 Henle 等 报道 为 本 病 的 病原 体 ,并 在 此 后 众多 的 研究 中 


于 疱疹 病毒 必 . 是 一 种 嗜 淋巴 细胞 的 DNA 病毒 ,具有 潜伏 及 转化 的 特征 。 电 


150-180nm. EBV 基因 组 呈 线 状 ,但 在 受 染 细胞 内 ,病毒 DNA 存在 两 


A 整合 到 宿主 细胞 染色 体 DNA. 中 ;:@) 以 环 状 的 游离 体 游 离 于 宿主 细胞 DNA. 


习 不 同 的 宿 


多 能 产 


主 细胞 而 可 独立 或 并 存 。 


原 成 分 ， 


是 EBV 进入 增殖 性 


自 相 应 的 抗体 :@ 衣 壳 抗 原 (viral capsid antigen,VCA): 可 
HEIL EE 1~2 个 月 后 消失 ,是 新 近 受 EBV 感染 的 标志 ; 
VCA-IgG 出 现 稍 迟 于 前 者 ,可 持续 多 年 或 终生 , 故 不 能 区 别 新 近 感 染 与 既往 感染 。 


@ 早 期 抗原 


司 期 初期 形成 的 一 种 抗原 ,其 中 EA-D 成 分 为 EBV 活跃 


增殖 的 标志 。EA-IgG 抗体 于 病 后 3-4 周 达 高 峰 . 持 续 3~6 个 月 。 图 核心 抗原 (nuclear antigen, 


EBNA):EBNA-lgG 于 病 后 3-4 周 出 现 ， 


Jii (lymphocyte determinant membrane antigen,LYDMA): 带 有 LYDMA 的 B 细 


细胞 攻击 的 靶 细 胞 
的 标志 。@ 膜 抗原 


,其 抗体 为 补体 结合 抗体 ,出 现 和 持续 时 间 与 EBNA-IgG 


(membrane antigen, MA): 是 中 和 性 抗原 ,可 产生 相应 中 和 抗体 ,其 出 现 和 


时 间 与 EBNA-IgG 相同 . 


【 流行 病 学 】 


本 病 世 界 各 地 均 有 发 生 , 多 呈 散 发 性 ,但 也 不 时 出 现 一 定 规模 的 流行 。 全 年 均 有 发 病 ， 


末 至 初春 为 多 。 病 
病毒 大 量 存在 于 唾 
要 在 口腔 分 泌 物 中 


EE 典型 症状 。 
【发 病 机 制 | 】 
EBV 进入 口腔 


局 部 淋巴 结 受 累 肿 


液 中 排放 ,然后 进入 血液 ,通过 病毒 血 症 或 


统 。 受 感染 的 B 淋 
TET Z 
—Jitii a& £58 
血 中 的 大 量 异常 淋 
机 制 除 主 要 是 由 于 
KEA. THRE 
婴 幼儿 时 期 典型 病 


后 可 获得 较 稳 周 的 免疫 力 ,再 次 发 病 者 极 少 。 患 者 和 隐 
液 腺 及 唾液 中 ,可 持续 或 间断 排毒 达 数 周 CRI E EG 
,因此 口 - 口传 播 是 重要 的 传播 途径 , 飞 沫 传播 昌 有 可 能 


竺 续 终 生 . 是 既往 感染 的 标志 。@ 团 淋巴 细胞 决定 的 


i 
胞 是 细胞 毒性 T(Te) 
相同 ,也 是 既往 感染 


义 秋 
染 者 是 传染 源 。 


I-A 


ti 
之 久 。 由 于 病毒 主 
但 并 不 重要 , 偶 可 经 


给 血 传播 。 虽 然 也 在 妇女 生殖 道内 发 现 EBV, 但 垂直 传播 问题 尚 有 争议 。 本 病 主要 见于 儿童 和 
青少年 ,性 别 差 异 不 大 。6 岁 以 下 小 儿 得 病 后 大 多 表现 为 隐 性 或 轻型 感染 ,15 岁 以 上 感染 者 则 
5 


后 ,主要 累及 咽 部 上 皮 细 胞 、B 淋巴 细胞 T 淋 巴 细胞 及 NK 细胞 , 因 这 些 细胞 
均 具有 EBV 的 受 体 CD21。EBYV 在 咽 部 细胞 中 增殖 ,导致 细胞 破坏 ,引起 扁 


大 。 病 毒 还 可 在 胭 腺 和 其 他 唾液 腺 上 皮 细胞 中 繁殖 ,并 5 


受 感染 的 B 淋巴 细胞 进行 播 散 , 2 


4 EBV 的 B 细胞 , 另 一 方面 侵犯 许多 组 织 器 官 而 产生 一 系列 的 临床 表现 。 


巴 细胞 (又 称 为 异型 细胞 ) 就 是 这 种 具有 杀伤 能 力 的 T 细 


列 很 少 , 主要 是 因为 不 能 对 EBV 产生 充分 的 免疫 应 答 。 


巴 细胞 表面 抗原 发 生 改变 ,引起 了 淋巴 细胞 的 强烈 免疫 应 答 而 转 
| 胞 (主要 是 CDS"T 细胞 ,TCL)。TCL 细胞 在 免疫 病理 损伤 形成 中 起 着 


桃 体 炎 和 咽炎 症状 ， 
可 长 期 或 间歇 性 向 唾 
灯 而 累及 周身 淋巴 系 
化 为 细胞 毒 
非常 重要 的 作用 , 它 
患者 


BE. tes 


BT 细胞 间 的 交互 作用 外 ,还 有 人 免疫 复合 物 的 沉积 以 及 病毒 对 细胞 的 直接 损 
胞 活化 后 产生 的 细胞 因子 亦 可 能 在 IM 的 发 病 中 起 一 定 作用 ,机 制 尚 不 清楚 。 


{ Ds 


食欲 减退 , 轻 度 


【病理 】 

淋巴 细胞 的 良性 增生 是 本 病 的 基本 病理 特征 
单 核 - 吞噬 细 
巴 细胞 . 单 核 纪 
脏 质 脆 、 易 出 血 , 其 至 破裂 。 


[ 临床 表现 】 


E。 病 理 可 见 非 化 脓 性 淋巴 结 肿 大 ,淋巴 细胞 及 
抱 高 度 增 生 。 肝 \ 心 . 肾 、 肾 上 腺 \ 肺 皮肤 、 中 枢 神 经 系统 等 重要 器 官 系统 均 可 有 淋 
曙 胞 及 异型 淋巴 细胞 温润 及 局 限 性 坏死 病灶 。 脾 脏 充满 异型 淋巴 细胞 ,水 肿 , 致 脾 


潜伏 期 5~15 天 。 起 病 急 缓 不 一 ,症状 呈 和 多样 性 ,多 数 患 者 有 乏力 .头痛 .县 寒 . 鼻 塞 .恶心 、 


腹 汽 等 前 驱 症 状 。 
症状 轻重 不 一 ,年 龄 越 小 ,症状 越 不 典型 。 发 病 期 典型 表现 有 : 


1. 发 热 。 一 般 均 有 发 热 , 体 温 38~40%C ,无 固定 热 型 , 热 程 大 多 1~2 周 , 少 数 可 达 数 月 。 中 


毒 症状 多 不 严重 。 
2. 咽 峡 炎 ” 绝 大 多 数 患 儿 可 表现 为 咽 部 .扁桃体 . 采 垂 充血 ,肿胀 ,可 见 出 血 点 , 伴 有 咽 痛 ， 


部 分 患 儿 扁 桃 体 表面 可 见 白色 渗 出 物 或 假 膜 形成 。 咽 部 肿 


粘连 ,肠系膜 淋 


伴 有 急性 肝炎 的 上 消化 道 症状 ,部 分 有 和 轻 度 黄 辣 。 约 半数 患者 有 轻 度 脾 肿 大 , 伴 疼 痛 及 压痛 , 侦 


3. 淋巴 结 肿 大 ”全身 淋 


4. BF RRIAK ” 肝 肿 大 者 约 占 20%~62% ,大 多 数 在 肋 


可 发 生 脾 破 裂 。 


性 皮疹 等 。 多 见于 躯 了 


型 表现 ,但 


可 发 


性 贫血 粒 细 胞 缺乏 症 及 血小板 减少 症 等 。 脾 破裂 虽然 少见 ,但 极 严 重 ,轻微 创伤 即 可 


有 诊断 意义 。 部 分 患 儿 可 有 血红 蛋白 降低 和 
2. 血清 嗜 异性 凝集 试验 (heterophil aggl 
IgM 哮 蜡 性 


5. 皮疹 ”部 分 患者 在 病程 中 出 现 多 形 改 
FF 皮疹 大 多 在 4~6 日 + 
本 病 病 程 一 般 为 2~3 周 ,也 可 长 至 数 
清 EBV 抗体 可 阳性 。 


发 症 】 


Mmi 
lod 


Nd 


证 患者 可 并 发 神经 系统 疾病 ,如 吉 兰 - 


内 退 后 数 周 才 消退 , 亦 可 数 月 消退 。 
下 2cm 以 内 ,可 出 现 肝 功 能 异常 ,并 


HT 


E 


[ 实验 室 检查 】 


1. 血 常 规 外 周 血 象 改变 
局 >10 x 10%L, 高 者 可 达 (30~50)x 10L. £532 
i 60% 以 上 ,并 出 现 异 型 淋 


心包 炎 .心肌炎 EB 病毒 相关 性 叹 


是 本 ; 


巴 细胞 。 异 型 淋 


ERIS , WE SEI 


丘疹 FRA .猩红热 样 斑 疹 出血 
1 现 ,持续 1 周 左右 消退 。 消 退 后 不 脱 屑 ,也 无 色素 沉着 。 
月 。 偶 有 复发 ,但 病程 短 ,病情 轻 。 婴 幼儿 感染 常 无 典 


巴 雷 综合 征 .脑膜 脑 炎 或 周围 神经 炎 等 。 在 急性 其 
细胞 综合 征 。 约 30% 的 患者 出 现 咽 部 继 发 性 细菌 感 
也 少见 的 并 发 症 包括 间 质 性 肺炎 . 胃 肠 道 出 血 ,肾炎 .自身 免疫 性 溶血 性 贫血 .再 


长 严重 者 可 出 现 呼吸 及 吞咽 困难 。 
巴结 均 可 肿 大 ,在 病程 第 1 周 就 可 出 现 。 
车 淋巴 结 肿 大 常 提示 有 本 病 的 可 能 。 肿 大 淋巴 结 直径 很 少 超过 3cm, 中 等 硬度 ,无 明显 压痛 包 
巴结 肿 大 时 ,可 引起 腹痛 。 肿 大 淋巴 结 常 在 


以 儒 部 最 为 常见 。 肘 部 滑 


EE 障碍 


zi 


:抗体 ,能 凝集 绵羊 或 马 红细胞 ,阳性 率 


病 的 重要 特征 。 早 期 白细胞 总 数 可 正常 或 偏 低 , 以 后 逐渐 升 
胞 分 类 早期 中 性 粒 细胞 增多 ,以 后 淋巴 细胞 数 可 
巴 细胞 超过 10% 或 其 绝对 值 超过 1.0 x 10%L 时 有 具 
1 小 板 计数 减少 。 

utination test, HAT) 


起 病 1 周 内 患 儿 血清 中 出 现 
达 8095-9096. WEEK ETE 1 : 64 以 上 ,经 豚鼠 


叔 吸 收 后 仍 呈 阳 性 者 具有 诊断 价值 。 此 抗体 体内 持续 存在 2-5 个 月 。5 岁 以 下 小 儿 试验 多 为 阴性 。 
间接 免疫 将 光 法 和 酶 联 免疫 法 检测 血清 中 VCA-lgM 和 EA-IgG。 


VCA-IgM fi 


3. EBV 特异 性 抗体 检测 


均 具有 诊断 价值 。 
4. EBV-DNA 检测 “采用 实时 定量 聚合 酶 链 反 应 (RT-PCR) 方 法 能 快速 .敏感 ,特异 的 检测 


患 儿 血清 


比例 降低 或 倒置 ， 


! 含 有 高 浓度 EBV-DNA ,提示 存在 病毒 血 症 。 
5. 其 他 ”部 分 患 儿 可 出 现 心肌 酶 升 高 . 肝 功 能 异常 . 肾 功 能 损害 


日 性 是 新 近 EBV 感染 的 标志 ,EA-IgG 一 过 性 升 高 是 近期 感染 或 EBV 复制 活跃 的 标志 ， 


.T 淋 巴 细胞 亚 群 CDA/CDS 


【 诊断 和 鉴别 诊断 】 

根据 流行 情况 .典型 临床 表现 (发 热 . 咽 痛 、. 肝 脾 及 淋巴 结 肿 大 ) 外周 血 异 型 淋巴 细胞 >10% 、 
嗜 异 性 凝集 试验 阳性 EB 病毒 特异 性 抗体 (VCA-IgM、EA-IgG) fü EBV-DNA 检测 阳性 可 作出 临 
床 诊断 ,特别 是 VCA-IgM 阴性 或 急性 期 及 恢复 期 双 份 血清 VCA-IgG 抗体 效 价 呈 4 倍 以 上 增高 
是 诊断 EBV 急性 感染 最 特异 和 最 有 价值 的 血清 学 试验 ,阳性 可 以 确诊 。 

本 病 需 与 巨细 胞 病毒 . 腺 病毒 .肺炎 支原体 .甲肝 病毒 .风疹 病毒 等 感染 所 致 的 淋巴 细胞 和 
单 核 细胞 增多 相 鉴 别 。 其 中 巨细 胞 病毒 所 致 者 最 常见 ,有 人 认为 在 嗜 异性 抗体 阴性 的 类 传染 性 
单 核 细胞 增多 症 中 ,几乎 半数 与 CMV 有 关 。 

【治疗 】 

临床 上 无 特效 的 治疗 方法 ,主要 采取 对 证 治疗 。 由 于 轻微 的 腹部 创伤 就 有 可 能 导致 脾 破 裂 ， 
因此 有 脾 肿 大 的 患者 2~3 周 内 应 避免 与 腹部 接触 的 运动 。 抗 菌 药物 对 本 病 无 效 , 仅 在 继 发 细菌 感 
染 时 应 用 。 抗 3 疗 可 用 阿 昔 洛 韦 、 更 划 洛 韦 及 伐 昔 洛 韦 等 药物 ,但 其 确切 疗效 尚 存 争 议 。 静 
脉 注射 丙种 球 和 蛋白 可 使 临床 症状 改善 ,缩短 病程 .早期 给 药 效果 更 好 。a- 干扰 素 亦 有 一 定 治疗 作用 。 
重型 患者 短 疗 程 应 用 肾上腺 皮质 激 索 可 明显 减轻 症状 。 发 生 脾 破 裂 时 ,应 立即 输血 ,并行 手术 治疗 。 

【预防 】 

由 于 除了 传染 性 单 核 细 胞 增多 症 以 外 ,一 些 恶性 疾病 ,包括 鼻 咽 癌 、 霍 奇 金 淋巴 瘤 等 
EB 病毒 感染 有 关 。 因 此 近年 来 国内 外 正在 研制 EB 病毒 疫苗 , 除 可 用 以 预防 本 病 外 , 尚 考 
于 与 EBV 感染 相关 的 儿童 恶性 淋巴 瘤 和 熏 咽 癌 的 免疫 预防 。 

【预后 】 

本 病 系 自 限 性 疾病 ,预后 大 多 良好 ,自然 病程 约 2-4 周 。 少 数 恢复 缓慢 ,可 达 数 周至 数 月 。 
病死 率 约 为 1%~2% ,多 由 严重 并 发 症 所 致 。 


E 


& È 


2h 


(和 孙 立 荣 ) 
五 、 流 行 性 腮腺 炎 

Vi AT EIER € (mumps, epidemic parotitis) 是 由 腮腺 炎 病 毒 引 起 的 急性 呼吸 道 传 染病 ,以 腮 
腺 肿 痛 为 临床 特征 ,可 并 发 脑膜 脑 炎 和 胰腺 炎 等 。 多 在 幼儿 园 和 学 校 中 流行 ,以 5~15 岁 患 者 较 
为 多 见 。 一 次 感染 后 可 获得 终身 免疫 。 

【病原 与 流行 病 学 ] 

MURAI BER TAIRA EEE, 基因组 为 单 链 RNA。 仅 有 1 个 血清 型 。 病 毒 颗粒 呈 圆 形 ,大 
小 悬殊 , 约 100~200nm, 有 包 膜 。 病 毒 表面 有 2 个 组 分 , 血 凝 素 - 神经 氨 酸 酶 蛋白 和 溶解 蛋白 ,对 
病毒 毒 力 起 着 重要 作用 。 该 病毒 对 物理 和 化 学 因素 敏感 ,来 苏 . 福 尔 马 林 等 均 能 在 2-5 分 钟 内 
将 其 灭 活 ,紫外线 照 射 也 可 将 其 杀 灭 ,加 热 至 56% ,20 分 钟 即 失去 活力 。 人 是 病毒 的 唯一 宿主 。 
腿 腺 炎 患 者 和 健康 带 病 毒 者 是 本 病 的 传染 源 ,患者 在 腮腺 肿 大 前 6 天 到 发 病 后 9 天 内 ,从 唾液 
中 均 可 以 分 离 出 腮腺 炎 病 毒 。 主 要 通过 呼吸 道 飞 沫 传播 , 亦 可 因 唾 液 污染 食 具 和 玩具 ,通过 直 
接 接触 而 感染 。 全 年 均 可 发 生 感 染 流 行 ,但 以 冬 春季 发 病 较 多 。 

[ 发 病 机 制 | 】 

病毒 通过 口 .前进 入 人 体 后 ,在 上 呼吸 道 茜 膜 上 皮 组 织 和 淋巴 组 织 中 增殖 ,导致 局 部 炎症 和 
免疫 反应 ,并 进入 血液 引起 病毒 血 症 , 进 而 扩散 到 腮腺 和 全 身 各 器 官 。 亦 可 经 口腔 沿 肛 腺 管 传 
ERU. rh TR dS EIER HELLE TE SERE T e RI ee OBR RR 

F 腺 胰腺 .生殖 腺 等 ) 发 生 炎 证 改变 ,一 且 侵 犯 神经 系统 ,可 导致 脑膜 脑 炎 等 严重 病变 。 

【病理 ] 
XE ECTS B MA H IA LE LET PE KRE Jr o TH RUE GE , Ur [8] c s ML KA ,点 状 出 血 ` 淋 巴 细 
胞 浸润 和 腺 体 细胞 坏死 等 ” 腺 体 导管 细胞 肿胀 , 管 腔 中 充满 坏死 细胞 及 渗 出 物 ,使 腺 体 分 泌 排 
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出 受阻 ,唾液 中 的 淀粉 酶 经 淋巴 系统 进入 血液 ,使 血尿 淀粉 酶 增高 。 如 发 生 脑膜 脑 炎 ,可 见 脑 
细胞 变性 .坏死 和 炎症 细胞 浸润 

【临床 表现 】 

潜伏 期 14~25 天 ,平均 18 天 。 儿 童 大 多 无 前 驱 症 状 , 常 以 腮腺 肿 大 和 疼痛 为 首发 体征 。 常 
先 见 于 一 侧 , 然 后 男 一 侧 也 相继 肿 大 ,位 于 下 颌 骨 后 方 和 乳 突 之 间 , 以 耳垂 为 中 心 向 前 .后 、 下 发 
展 ,边缘 不 清 , 表 面 发 热 但 多 不 红 , 触 之 有 弹性 感 并 有 触 痛 。1~3 日 内 达 高 峰 , 面 部 一 侧 或 双 侧 因 
肿 大 而 变形 ,局 部 疼痛 、 过 敏 ,开口 咀嚼 或 吃 酸性 食物 时 胀 痛 加 剧 。 腮 腺 肿 大 可 持续 5 日 左右 ， 
后 逐渐 消退 。 腮腺 导管 开口 (位 于 上 颌 第 二 白 齿 对 面 儿 膜 上 ) 在 早期 可 有 红肿 ,有 助 于 诊断 。 
在 腮腺 肿胀 时 ,可 见 颈 前 下 颌 处 颌 下 腺 和 舌 下 腺 亦 明显 肿胀 ,并 可 和 触及 椭圆 形 腺 体 。 病 程 中 患 
者 可 有 不 同 程度 的 发 热 ,持续 时 间 不 一 , 短 则 1-2 天 ,多 则 5~7 天 , 亦 有 体温 始终 正常 者 。 可 伴 
有 头痛 .乏力 和 食欲 减退 等 。 
由 于 腮 腺 炎 病 毒 有 嗜 腺 体 和 嗜 神经 性 , 常 侵 人 中 枢 神 经 系统 钊 
并 发 症 : 
1. 脑膜 脑 炎 ”是 儿童 期 最 常见 的 并 发 症 , 常 在 腮腺 炎 高 峰 时 出 现 ,也 可 出 现在 腮腺 肿 大 前 
腺 肿 大 消失 以 后 。 表 现 为 发 热 头痛 .呕吐 ,颈项 强直 、Kermig 征 阳 性 等 ,脑脊液 的 改变 与 其 
他 病毒 性 脑 炎 相似 。 预 后 大 多 和 良好, 常 在 2 周 内 恢复 正常 ,多 无 后 遗 症 。 少 数 可 遗留 耳 荐 和 阻 
塞 性 脑 积 水 。 
2. EA 是 男孩 最 常见 的 并 发 症 ,多 为 单 人 出。 常 发 生 在 腮腺 炎 起 病 后 的 4~5 天 .种 大 的 
腮腺 开始 消退 时 。 开始 为 睾丸 疼痛 , 随 之 肿胀 伴 剧烈 触 痛 , 可 并 发 附 举 炎 ARREA AEK 
大 多 数 患 者 有 严重 的 全 身 反应 , 突 发 高 热 . 寒 战 等 。 一 般 约 10 天 左右 消退 , 约 1/3~1/2 的 病例 发 
个 同 程度 的 睾丸 萎缩 ,一 般 不 影响 生育 。 双 侧 受累 可 导致 不 育 , 但 非常 少见 。 

S. MRR 约 5%~7% 的 青春 期 女性 患者 可 并 发 卵 梨 炎 ,症状 多 较 轻 ,可 出 现下 腹 疼痛 及 
E 痛 ,月 经 不 调 等 ,一 般 不 影响 受 茸 。 

4. 胰腺 炎 ”严重 的 急性 胰腺 炎 较 少见 。 常 发 生 在 腮腺 肿 大 数 日 后 ,表现 为 上 腹部 出 痛 和 触 
痛 , 伴 发 热 .寒战 .恶心 .反复 呕吐 等 ,由 于 单纯 腮腺 炎 即 可 引起 血 . 尿 淀 粉 酶 增高 ,因此 淀粉 酶 逢 
高 不 能 作为 诊断 胰腺 炎 的 证 据 , 需 做 血清 脂肪 酶 检查 ,有 助 于 诊 出 

5. 其 他 并 发 症 心肌炎 
减少 及 关节 炎 等 偶 可 发 生 . 

【 实验 室 检查 】 

1. 血 ` 尿 淀粉 酶 测定 “90% 的 患者 发 病 早期 血清 和 尿 淀粉 酶 有 轻 度 至 中 度 增 高 , 约 2 周 左 
右 恢 复 正 常 ， 血脂 肪 酶 增高 有 助 于 胰腺 炎 的 诊断 。 

2. 血清 学 检查 ”近年 来 大 多 采用 ELISA 法 检测 患者 血清 中 腮腺 炎 病 毒 特异 性 IgM 抗体 
可 以 早期 快速 诊断 (前 提 是 1 个 月 内 未 接种 过 腮腺 炎 减 毒 活 疫苗 )。 双 份 血清 特异 性 IgG 抗体 效 
MA 4E pn i D MURAI RNA ,有 很 高 的 敏感 性 。 

3. 病 年 液 或 血液 标本 ,及 时 接种 鸡 胚 或 人 胚 肾 细 
胞 进行 病毒 分 离 试验 ,阳性 标本 采用 红细胞 吸附 抑制 试验 或 血 凝 抑制 试验 进行 鉴定 ,阳性 者 可 
以 确诊 。 

[ 诊断 和 鉴别 诊断 ) 

通常 根据 流行 病 学 史 ,临床 症状 和 体格 检查 即 可 作出 腮腺 炎 的 诊断 。 
清 学 检查 及 病毒 分 离 试 验 以 确诊 。 鉴 别 诊断 包括 化 脓 性 腮腺 炎 
因 引 起 的 腮腺 肿 大 ,如 白血病 .淋巴 瘤 . 口 眼 干燥 关节 综合 征 

【 治疗 】 

目前 尚 无 特 蜡 性 抗 病毒 治疗 ,以 对 症 处 理 为 主 - 
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较 常见 ,而 肾炎 .乳腺 炎 ,胸腺 炎 .甲状腺 炎 ARA .角膜 炎 .血小板 
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对 可 疑 病例 可 进行 血 
其 他 病毒 性 腮腺 炎 以 及 其 他 原 
兄 的 腮腺 肿瘤 等 
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注意 保持 口腔 清洁 .给予 清 淡 饮 食 食物 ,多 饮水 。 对 高 热 .头痛 和 并 发 奋 丸 炎 者 给 
FREIS. SALAPI HEE T 。 中 药 治疗 多 用 清热 解毒 , 软 坚 消 痛 法 ,常用 普 
济 消毒 饮 加 减 内 服 和 吾 伪 散 调 醛 局 部 外 数 等 。 发 病 早 期 可 使 用 利 巴 韦 林 10~15mg/ (kg: d) 静脉 
滴 注 ,疗程 5~7 大 ， 对 重症 患 闪 可 短期 使 用 肾上腺 皮质 激素 治疗 ,疗程 3~5 天 。 脑 膜 脑 炎 ,胰腺 
炎 等 的 治疗 见 相 关 芝 节 

【预防 ) 

及 早 隔 离 患 者 直至 腿 腺 肿胀 完全 消退 为 止 。 集体 机 构 中 有 接触 史 的 儿童 应 检疫 3 周 。 保 
护 易 感 儿 可 接种 腿 腺 炎 减 入 活 疫苗 , 除 皮 下 接种 外 ,也 可 采用 喷 喉 、 喷 鼻 或 气 雾 吸 入 等 ,同样 能 
够 取得 良好 效果 接种 麻疹 - 风疹 - 腮腺 炎 三 联 疫 菌 也 具有 良好 的 保护 作用 。 


六 、 和 手足 口 病 

FE P (hand, foot and mouth disease, HFMD) 是 由 肠 道 病毒 引起 的 传染 性 疾病 ,好 发 于 儿 
j 率 最 高 。 主 要 通过 消化 道 .呼吸 道 和 密切 接触 等 途径 传播 。 临 床 
主要 表现 为 发 热 .口腔 4 班 丘疹 ,疱疹 , 重 者 可 出 现 脑膜 炎 Ji de PSEK 、 肺 水 肿 
和 循环 障碍 等 - 脑 炎 及 神经 源 性 肺 水 种。 由 于 病毒 的 传染 性 很 强 ,常常 在 
托 幼 机 构造 成 流行 。 

【病原 学 】 

起 手足 口 病 的 病毒 主要 为 肠 道 病毒 .我 国 以 柯 萨 奇 病 毒 A 组 16 型 (Coxsackie virus, 
CoxA16) 和 肠 道 病毒 71 型 (entero virus,EV71) 多 见 。 肠 道 病毒 属 RNA 病毒 类 的 微小 RNA 病毒 
科 , 病 毒 颗粒 小 , 呈 20 面体 立体 对 称 球形 ,直径 约 24~30nm。 适 合 在 湿热 的 环境 中 生存 ,不 易 被 
胃酸 和 胆汁 火 活 。 该 类 病毒 对 外 界 有 和 较 强 的 抵抗 力 . 在 4 心 可 存活 1 年 。 因 病毒 结构 中 无 脂 质 ， 


gu 


故 对 乙醚 ,来 苏 、 氧 仿 等 消毒 剂 不 敏感 .但 病毒 不 耐 强 碱 ,对 紫外 线 及 干燥 敏感 。 高 镭 酸 钾 、 漂 白 
3) .甲醛 . 健 酒 等 能 使 其 灭 活 。 


【流行 病 学 】 
人 类 是 已 知 的 人 肠 道 病毒 的 唯一 宿主 。 手 足 口 病 患者 和 隐 性 感染 者 均 为 传染 源 , 主要 通过 
凑 - 口 途径 传播 , 亦 可 经 接触 患者 呼吸 道 分 泌 物 , 疱 疹 液 及 污染 的 物品 而 感染 ,疾病 流行 季节 医 
源 性 传播 也 不 容 忽视 。 是 否 可 经 水 或 食物 传播 目前 尚 不 清楚 。 人 群 对 肠 道 病毒 普遍 易 感 , 介 成 
人 大 多 通过 隐 性 感染 获得 相应 的 抗体 ,因此 临床 上 以 儿童 患者 为 主 ,尤其 容易 在 托 幼 机 构 的 儿 
童 之 间 流 行 。 感 染 后 可 获得 免疫 力 ,但 持续 时 间 尚 不 明确 。 发 病 前 数 天 ,感染 者 咽 部 分 泌 物 与 
粪便 中 就 可 检 出 病毒 , 辩 便 中 排出 病毒 的 时 间 可 长 达 3-5 周 。 

【 发 病 机 制 】 

手足 口 病 ( 特 别 是 EV71 感染 ) 的 发 病 机 制 目前 还 不 完全 清楚 。 肠 道 病毒 由 消化 道 或 呼吸 
道 侵入 机 体 后 ,在 局 部 黏膜 或 淋巴 组 织 中 增殖 ,由 此 进入 血液 循环 导致 病毒 血 症 ,并 随 血 流 播 散 
至 脑膜 AA EH a UE ,皮肤 . 锋 膜 等 车 组 织 继续 复制 ,引发 炎症 性 病变 并 出 现 相应 的 临床 表现 。 
大 多 数 患 者 由 于 宿主 的 防御 机 制 ,感染 可 被 控制 而 停止 发 展 ,成 为 无 症状 感染 或 临床 表现 为 轻 
症 ; 仅 极 少数 患者 ,病毒 在 站 器 官 广泛 复制 ,成 为 重症 感染 。 对 各 种 坦 器 宜 的 趋向 性 部 分 决定 于 
感染 病毒 的 血清 型 。 近 年 来 有 研究 证 据 显示 ,机 体 的 细胞 屏障 ,主要 是 巨 噬 细 胞 和 了 T 淋 巴 细胞 
功能 ,在 EV71 感染 的 过 程 中 起 到 重要 的 作用 . 

【临床 表现 ) 

手足 口 病 的 临床 表现 复杂 而 多 样 ,根据 临床 病情 的 轻重 程度 ,分 为 普通 病例 和 重症 病例 。 

1. 普通 病例 ”急性 起 病 , 大 多 有 发 热 ,可 伴 有 咳嗽 , 流 涕 、 食 欲 不 振 等 症状 。 口 腔 内 可 见 散 
发 性 的 疱疹 或 溃疡 ,多 位 于 二 ULTOR ,导致 患 儿 拒 食 DNE. FE 
FURR IDE FC RUEDAS , [UTAK E, tt f iti Ur S RUROR SK E, dE ULAE 
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1 周 内 竣 傅 ,预后 良好 。 

2. 重症 病例 ”少数 病例 病情 进展 迅速 ,在 发 病 1~5 nda sin 肺 
水 肿 .循环 障碍 等 , 极 少数 病例 病情 危重 ,可 致死 亡 ,存活 病例 可 留 有 

(1) 神经 系统 表现 :多 出 现在 病程 1~5 天 内 , 患 儿 可 持续 高 热 ,出 T aR 系统 损害 表现 ， 
如 精神 萎靡 .嗜睡 或 激 惹 . 易 惊 头痛、 恶心 .呕吐 食欲 不 振 、 BEE E MERELS MEE, 
UR ERE SL , He Dr Ae a] .眼球 运动 障碍 ; 肌 无 力 或 急性 弛 组 性 瘫痪 ,惊厥 等 。 颈 项 强直 在 大 于 1-2 
岁 的 儿童 中 较为 明显 , 腿 反 射 减弱 或 消失 ,Kernig 征 和 Brudzinski im 性 。 

(2) 呼吸 系统 表现 :呼吸 增 快 并 浅 促 .呼吸 困难 或 呼吸 节律 改变 ,口唇 发 绀 ,咳嗽 加 重 , 咳 白 
色 ,粉红 色 或 血性 泡沫 样 痰 液 , 肺 部 可 闻 及 湿 嘿 音 或 痰 鸣 音 。 

(3) 循环 系统 表现 :心率 增 快 或 减 慢 ,面色 灰白 .皮肤 花纹 ,四肢 发 凉 .出 冷汗 , 指 ( 趾 ) 端 发 绀 ; 
持续 血压 降低 ,毛细 血管 充 禾 时 间 延 长 。 

【 实验 室 检查 】 

1. 血 常 规 白细胞 计数 多 正常 或 降低 ,病情 危重 者 白细胞 计数 可 明显 升 高 。 

2. 血 生 化 检查 部 分 病例 可 有 轻 度 谷 丙 转氨酶 (ALT)、. 谷 草 转氨酶 (AST). 肌 酸 激酶 同 工 酶 
(《CK-MB) 升 高 ,病情 危重 者 可 有 肌 钙 蛋白 (ecTnI) 和 血糖 升 高 。 

3. 血气 分 析 ”呼吸 系统 受累 时 可 有 动脉 血 氧 分 压 降 低 、 血 氧 饱和 度 下 降 ,二 氧化 碳 分 压 升 
高 和 酸 中 毒 。 

4. 脑脊液 检查 ”神经 系统 受累 时 可 表现 为 外 观 清亮 ,压力 增高 ,细胞 计数 增多 (以 单 核 细 
胞 为 主 ), 蛋 白 正常 或 轻 度 增高 , 糖 和 氧化 物 正常 。 

5. 病原 学 检查 ” 自 咽 拭 子 COBRA) HU JEU COE RE ERR P CoxA16, EV71 等 肠 道 病毒 特 
异性 核酸 阳性 或 分 离 到 肠 道 病毒 可 以 确诊 。 
6. 血清 学 检查 ”急性 期 与 恢复 期 血清 CoxA16、EV71 等 肠 道 病毒 中 和 抗体 有 4 们 以 上 的 升 
高 亦 可 确诊 。 

7. 胸部 X 线 检查 “可 表现 为 双 肺 纹理 增多 ,网 格 状 . 斑 片 状 阴 影 ,部 分 病例 以 单 侧 为 著 。 

8. 磁 共 振 检 查 ” 神 经 系统 受累 者 可 】 RLDUBIT AHREDHH AS SER SE cts 
诊断 和 鉴别 诊断 】 
很 据 流行 病 学 资料 .急性 起 病 ,发热 (部 分 病例 可 无 发 热 ) 伴 手 JE O ,性 部 皮疹 可 以 作出 诊 
断 。 少 数 重症 病例 皮疹 不 典型 ,临床 诊断 困难 , 需 结合 病原 学 或 血清 学 检查 作出 诊断 。 近 年 来 
大 量 临床 研究 提示 ,具有 以 下 表现 者 (尤其 3 岁 以 下 的 患 儿 ), 有 可 能 在 短期 内 发 展 为 危重 病例 ， 
应 密切 观察 病情 变化 ,进行 必要 的 辅助 检查 ,有 针对 性 地 做 好 救治 工作 : 〇 持续 高 热 不 退 ;@ 精 
神 差 .呕吐 . 易 惊 ,肢体 抖动 .无力 ; 国 呼吸 ,心率 增 快 ;图 出 冷汗 ,未 梢 循环 不 良 ;@@ 高 血压 ;@O 外 
周 血 白细胞 计数 .血小板 计 数 明显 增高 ;高 血糖 。 

鉴别 诊断 包括 : 


1. 其 他 引起 儿童 发 热 . 出 疹 性 的 疾病 ILE 10-1。 

2. 其 他 病毒 所 致 脑 炎 或 脑膜 炎 。 由 其 他 病毒 ,如 单纯 疱疹 病毒 .巨细 胞 病毒 EB. 病毒 呼吸 
道 病毒 等 引起 的 脑 炎 或 脑膜 炎 ,临床 表现 与 手足 口 病 合 并 中 枢 神经 系统 损害 的 重症 病例 表现 相 
似 ,对 皮疹 不 典型 者 ,应 根据 流行 病 学 史 尽 快 留 取 标 本 进行 肠 道 病 毒 病原 学 检查 ,结合 病原 学 或 


血清 学 检查 作出 诊断 。 
3. 肺炎 重症 手足 口 病 可 发 生 神经 源 性 肺 水 肿 ,应 与 肺炎 鉴别 。 肺 炎 主 要 表现 为 发 热 , 咳 
MR .呼吸 急促 等 呼吸 道 症 状 , 一 般 无 皮疹 ,大 多 无 粉红 色 或 血性 泡沫 痰 。 
4. "tiun 以 循环 障碍 为 主要 表现 的 重症 手足 口 病 病例 需 与 暴发 性 心肌 炎 鉴 别 。 
1 心 源 性 休克 . 阿 斯 综合 征 等 表现 ,一 般 无 皮疹 ， 可 依据 病 诛 学 和 血清 


1. 普通 病例 ”目前 尚 无 特效 抗 病毒 药物 和 特异 性 治疗 手段 ,主要 是 对 症 治疗 。 注 意 隔 离 ， 
避免 交叉 感染 - 适当 休息 ,清淡 饮食 , 作 好 口腔 和 皮肤 护理 。 
2. 重症 病例 
(1) 神经 系统 受累 的 治疗 
1) 控制 颅 内 Hd Act PUR A T EE SS BEBE RES AYT , EK 0.5-1.0g/kg, F 4-8 小 时 1 
次 ,20~30 IEPER HEN ii] £5 25 f] REIR] VE FICA 
2) Rf Sz FED Rz CAE AT RE REE: PORE JE 1-2mg/( kerdh BUERTAMS 3 Smg/(kg-dDs 
地 塞 米松 0.2-0.5mg/ Ckg d), JF 定 后 ,尽早 减 量 或 停 用 。 
3) 酌情 静脉 注射 免疫 球 和 蛋白 ,总 是 2g/kg. 4 2-5 天 给 予 
4) 对 症 治 疗 : 降 温 镇静. 止 惊 。 密 切 监 护 ,严密 观察 病情 变化 。 
(2) 呼吸 .循环 衰竭 的 治疗 :保持 呼吸 道 通畅 , 吸 氧 ;@ 监 测 呼 吸 、 心 率 、 血 压 和 血 氧 饱和 
度 ;@ 呼 吸 功 能 障碍 的 治疗 参见 第 十 八 章 第 二 节 ;@ 保 护 重要 脏 器 的 功能 ,维持 内 环境 稳定 。 
(3) 恢复 期 治疗 :中 促进 备 脏 咒 功能 恢复 ;@@ 功 能 康复 治疗 ;@ 中 西医 结合 治疗 。 
【预防 ] 
目前 尚 无 安全 有 效 的 疫苗 预防 EV71 等 肠 道 病 毒 的 感染 。 患 儿 应 进行 隔离 。 本 病 流行 期 间 
不 宜 带 儿 童 到 人 群 聚 焦 的 公共 场所 ,注意 保持 环境 卫生 , 勤 洗手 ,居室 要 经 常 通风 , 勤 晒 衣 被 。 
( 夏 晓 玲 ) 
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TRE ( Sign emia) Medi ei 系 指 致 } 疮 菌 进 入 血液 循环 并 在 其 中 繁殖 ,产生 毒素 而 引起 的 
V E IIa 和 脏 器 功能 失调 者 称 为 重症 败血症 。 近 年 来 ,对 败 1 
ee ved 微生物 及 其 毒素 所 产生 的 全 身 反应 ,并 将 宿主 对 微生物 感染 的 全 身 
反应 称 为 脓 毒 血 症 (sepsis)。 将 人 体 对 各 种 损害 ,包括 细菌 感染 所 引起 的 全 身 性 炎症 反应 称 为 全 
身 炎 症 反应 综合 征 (systemic inflammatory response syndrome,SIRS)。 新 的 败血症 的 定义 是 指 微 生 
物 进 入 血液 循环 并 在 其 中 繁殖 ,产生 毒素 ,并 发 生 SIRS。 


【病因 】 
各 种 致 病菌 都 可 引起 败血症 。 革 兰 阳 性 球菌 主要 为 葡萄 球菌 、 肠 球菌 和 链球 菌 ; 革 兰 阴 
性 菌 主要 为 大 肠 埃 希 菌 .肺炎 克 雷 们 杆菌 、. 假 单 胞 菌 属 .变形 杆菌 . 克 雷 伯 菌 属 等 ; 厌 氧 菌 以 


脆弱 类 杆菌 . 梭 状 芽 a se nat te 因 不 同年 龄 .性 别 、 
染 灶 REIN .免疫 功能 .感染 场所 和 不 同 地 区 而 有 一 定 差别 。 自 抗生素 应 用 以 来 ,特别 是 
4 抗生素 的 不 断 间 世 和 广泛 应 用 于 让 生 菌 感染 有 所 下 降 , 革 兰 阴性 菌 及 
SANA 菌株 感染 逐年 上 升 。 由 于 糖 皮质 激素 等 免疫 抑制 剂 及 抗 肿瘤 药物 的 广泛 应 用 ,机 
体 防御 功能 受 损 ,致使 一 些 既 往 认为 不 致 病 或 致 病 力 弱 的 条 件 致 病菌 引起 的 败血症 亦 有 所 
曾 加 。 

[【 发 病 机 制 | 

侵入 人 体 的 病原 微生物 能 否 引 起 败血症 ,不 仅 与 微生物 的 毒 力 及 数量 有 关 , 更 重要 的 是 取 
决 于 人 体 的 免疫 防御 功能 。 当 人 体 的 抵抗 力 因 各 种 慢性 疾病 .皮肤 黏膜 屏障 破坏 .免疫 抑制 受 
介 削 能 时 , 致 病 微 生物 可 自 局 部 侵入 血液 循环 ,细菌 进入 血液 循环 后 ,在 生长 .增殖 的 同时 产生 
T Kcti 26 ,造成 机 体 组 织 受 损 , 进 而 激活 TNF IL-1, IL-6, IL-8, IEN-Y 等 细胞 因子 ,发 生 SIRS， 


激活 补体 系统 .凝血 系统 .血管 舒缓 素 . 激 肽 系统 等 ,造成 广泛 的 内 皮 细 胞 损伤 .凝血 及 纤 深 过程 
改变 ,血管 张力 丧失 及 心肌 抑制 ,引发 感染 性 休克 DIC 和 多 器 官 功能 衰竭 (multiple organ failure, 
MOF) (图 10-1)。 


局 部 感染 
Y Y Y cha 
ACTH 和 内 皮 索 释放 细菌 细胞 壁 产物 补体 系统 激活 
Y 
凝血 系统 激活 原 炎 症 因子 
(TNF, IL-1, IL-6, IFN- Y 2$) 
Y 
内 皮 细 胞 /白细胞 炎症 因子 激活 
Y Y 
刺激 血管 舒张 素 / 激 肽 继 发 性 炎症 因子 刺激 多 形 核 白 细胞 
血小板 活化 因子 等 
Y Y Y Y 
血管 扩张 和 内 皮 损 害 休克 毛细 血管 滩 出 和 内 皮 损 伤 
Y 
A JE fI SE 地 一 一 一 一 一 一 


Jt: 
10-1 败血症 的 病理 过 程 


【病理 】 

败血症 患者 共同 的 和 最 显著 的 病理 变化 是 毒 血 症 引起 的 中 毒 改变 。 组 织 器 官 细胞 变性 、 微 
血管 栓塞 ,组 织 坏死 .出 血 及 炎症 细胞 温润 。 除 肺 . 肠 . 肝 . 肾 . 肾 上 腺 等 具有 上述 病变 外 , 心 . 脾 
等 也 常 被 波及 。 

【 临床 表现 ) 

1. 原 发 感染 灶 ”多数 败 血 辣 
部 位 红肿 . 热 , 痛 和 功能 障碍 。 

2 感染 中 毒 症状 。 大 多 起 病 较 急 ,突然 发 热 或 先 有 上 冷 或 寒战 , 继 之 高 热 , 弛 张 热 或 重 留 
热 , 间 点 或 不 定型 。 体 绊 、 重 证 营养 不 良和 小 婴儿 可 不 发 热 ,甚至 体温 低 于 正常 。 精 神 菱 靡 或 烦 
REE ,面色 苑 和 白 或 青 灰 ,头痛 ,肌肉 ,关节 酸痛 ,软弱 无 力 ,不 思 人 饮食, 气急. 脉 速 ,甚至 呼吸 困 
难 。 少 数 患者 可 有 恶心 哎 吐 腹痛、 腹 演 等 轩 肠 道 症 状 。 重 者 可 出 现 中 毒性 脑病 .中 毒性 心肌 炎 、 
TAE JORRIE ,感染 性 休克 DIC 等。 

3. BUE ”可 有 出 血 点 , 斑 郊 . 丘 阁 或 草 麻 疹 等 。 爹 黄色 葡萄 球菌 败血症 可 出 现 猩红热 样 皮 
净土 麻 疹 ; 脑 膜 炎 双 球菌 败血症 常 有 大 小 不 等 的 次 点 ICE EIE E He TT LT AR HB SA 
败血症 。 
4. 肝 脾 肿 大 一般 仅 轻 度 增 大 , 当 发 生 中 毒性 肝炎 或 肝 脓肿 时 则 肝 增 大 显著 且 伴 明显 压 
痛 , 并 可 出 现 黄 益 。 

5. 迁徙 性 病灶 ” 随 病原 菌 而 不 同 ,常见 的 迁 和 从 性 病灶 有 皮下 及 深部 肌肉 胀 肿 .肺炎 , 渗 出 性 
胸膜 炎 . 肺 脓肿 JEI ,感染 性 心 内 膜 炎 ,化 月 性 心包 炎 . 脑 脓肿 .骨髓 炎 等 。 

【 实验 室 检 查 】 
1. 外 周 血 象 ” 白 细胞 总 数 以 及 中 性 粒 细胞 增加 , 核 左 移 ,细胞 质 中 出 现 中 毒 颗粒 。 重 症 或 
j 衰弱 者 白细胞 总 数 减少 ,红细胞 以 及 血红 蛋白 常 降低 ,重症 者 血小板 减少 
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EE 不 等 的 原 发 感染 灶 。 原 发 感染 灶 的 特点 为 所 在 
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找 病原 菌 。 为 提高 病原 菌 检 出 率 ,尽量 于 早期 .抗菌 药物 治疗 之 前 多 次 于 发 热 和 寒战 发 作 期 间 
采血 ,连续 两 次 或 同时 从 不 同 部 位 取 双 份 标本 ,以 便 能 分 清 是 污染 还 是 致 病菌 。 必 要 时 应 同时 
做 厌 氧 菌 、L 型 细菌 和 真菌 培养 
3. 其 他 检查 RARES (PCR) A AFRA RE DNA ,方法 快速 ,敏感 性 强 , 但 易 出 
现 假 阳 性 。 对 流 免 疫 电 泳 .乳胶 凝集 试验 用 于 检测 病原 菌 抗原 ,有 辅助 诊断 价值 。 

【诊断 和 鉴别 诊断 】 

凡 急 性 发 热 . 外 周 血 白细胞 及 中 性 粒 细胞 明显 增高 ,而 无 局 限于 某 一 系统 的 急性 感染 时 ,都 
应 考 败血症 的 可 能 。 凡 新 近 有 皮肤 感染 、 外 伤 ,特别 是 有 挤 压 疮 疝 史 者 ,或 者 呼吸 道 . 尿 路 
等 感染 病灶 或 局 灶 感 染 虽 经 有 效 抗 菌 药物 治疗 但 体温 仍 未 控制 旦 感染 中 毒 症状 明显 ,应 高 度 怀 
颖 败血症 的 可 能 。 血 培养 和 (或 ) 骨 艇 培养 阳性 为 败血症 确诊 的 依据 ,但 一 次 血 培养 阴性 不 能 否 
定 败血症 的 诊断 。 

败血症 应 与 伤寒 、 票 粒 性 肺结核 .恶性 组 织 细胞 病 .结缔 组 织 病 ,如 幼年 特 发 性 关节 炎 (全身 
型 ) 等 相 鉴别 。 

【治疗 】 

1. 一 般 治疗 ” 患 儿 宜 耻 床 休息 ,加 强 护理 ,供给 营养 丰富 的 食品 及 足够 液体 ,注意 电解 质 平 
衡 及 维生素 补充 ， Bul TEJ 生 。 感 染 中 毒 证 状 严重 者 可 在 足 量 应 用 有 效 抗生素 的 同时 给 予 

小 剂量 糖 皮质 激素 治疗 5~7 K. 

2. 抗菌 治疗 ”应 尽早 使 用 抗生素 ,在 未 获得 病原 学 结果 之 前 应 根据 情况 给 予 抗菌 药物 经 
验 治疗 ,以 后 再 根据 病 诛 菌 种 类 和 药物 敏感 试验 结果 调整 给 药方 案 。 常 选 丑 或 三 联 杀 菌 性 
抗生素 联合 静脉 给 药 ,2~3 周 病情 稳定 后 改 用 肌 内 注射 或 口服 。 疗 程 需 持续 到 症状 改善 , 退 热 后 
2-3 周 ,或 血 培养 转 阴 后 1-2 周 或 ; ~3 次 血 培养 阴性 后 方 可 停 药 。 

针对 革 兰 阳性 球菌 ,可 用 青霉素 加 氨基 糖 音 类 ( 阿 米 卡 星 或 庆 大 霉 素 ); 金 黄色 葡萄 球菌 
耐 药 菌株 可 用 万 古 霉 素 ; 耐 药性 革 兰 阴性 菌 可 用 第 三 代 头 孢 菌 素 或 含有 酶 抑制 剂 的 第 三 代 
头孢 菌 素 。 抗 生 素 宜 用 足 量 或 大 剂量 静脉 给 药 , 无 尿 或 少 尿 者 不 宜 用 对 肾脏 有 毒 副作用 的 

3. 并 发 症 的 防治 

(1) 感染 性 休克 : 详 见 有 关 章 节 。 

(2) 原 发 炎症 及 迁徙 性 化 脓 性 炎症 或 脓肿 :应 及 时 进行 处 理 , 有 效 引流 。 

(3) 基础 疾病 的 治疗 :败血症 易 发 生 在 某 些 有 基础 疾病 的 患者 ,如 糖尿 病 . 肝 硬化 .慢性 肾 
炎 、 恶 性 肿瘤 等 。 对 这 些 基础 疾病 仍 应 继续 治疗 。 


一 、 感 染 性 休克 
感染 性 休克 (septic shock) 是 发 生 在 严重 感染 的 基础 上 ， 由 致 病 微 生物 及 其 产物 引起 急性 循 
环 障碍 有效 循环 血 容量 减少 组 织 血 流 灌注 不 足 而 至 的 复杂 综合 病征 。 

【病因 】 

多 种 病原 微生物 的 感染 均 可 伴 发 感染 性 休克 ,其 中 尤 以 革 兰 阴性 菌 所 致 者 最 多 见 。 常 见 病 
gii oe 菌 .脑膜 炎 球菌 .铜绿 假 单 胞 菌 ,大肠 埃 希 菌 RE EVET T .沙门 菌 属 及 变形 杆菌 

。 因 革 兰 阴性 菌 能 分 泌 内 毒素 , 极 易 引 起 或 染 亦 能 引起 感染 性 
kx. 另外 ,在 有 全 身 免疫 功能 缺陷 时 ,如 串 ,器官 移植 ,长 期 应 用 
ws ] \ 抗 癌 药物 、 放射 治疗 和 放置 静 :阴性 菌 感染 而 导致 

[ 发病 机 制 ) 

现在 认为 ,休克 是 在 外 因 ,内因 和 医 源 性 因素 构成 的 致 病 网 络 作用 下 ,机体 由 全 身 炎 症 反应 


249 


综合 征 (SIRS)、 严 重 败血症 发 展 为 多 脏 器 功能 不 全 综合 征 过 程 中 的 急性 循环 衰竭 。 


l. 微 循环 障碍 ”在 休克 发 生发 展 过 程 中 ,微血管 经 历 立 挛 .扩张 和 麻痹 三 个 阶段 。 有 效 循 
环 血 量 减少 , 回 心 血 量 进一步 降低 ,血压 明显 下 降 。 缺 氧 和 酸 中 毒 更 明显 。 

2. 免疫 炎症 反应 失控 ”全 身 或 局 部 感染 时 ,病原 体 刺 激 机 体 细胞 (主要 是 血管 内 皮 细 胞 中 
性 粒 细胞 和 单 核 - 巨 噬 细 胞 ) 产生 多 种 促 炎 和 抗 炎 介 质 ,由 于 促 炎 / 抗 炎 平衡 失调 ,产生 SIRS 或 
代 偿 性 抗 炎 反 应 综合 征 (compensated anti-inflammatory response syndrome,CARS)。 


w 


. 神经 体液 .内 分 泌 机 制 和 其 他 体液 介质 。 
【临床 表现 ) 

感染 性 休克 的 临床 分 期 : 

1. 休克 代 偿 期 ”以 脏 器 低 灌注 为 主要 表现 。 


M 


患者 神志 尚 清 ,但 烦躁 焦虑 ,面色 和 皮肤 苍白 、 


DRAP REER . 肢 端 湿 冷 。 呼 吸 .心率 代 偿 性 增 快 ,血压 正常 或 略 低 。 


2. 休克 失 代 偿 期 ” 脏 器 低 灌注 进一步 加 重 ,患者 烦躁 或 意识 不 清 ,面色 青 灰 .四 肢 厥 冷 , 唇 、 
指 ( 趾 ) 端 明显 发 绀 ,皮肤 毛细 血管 再 充盈 时 间 >3 秒 , 心 音 低 钝 ,血压 下 降 。 

3. 休克 不 可 逆 期 ” 患 儿 表现 为 血压 明显 下 降 ,心音 极度 低 钝 , 常 合并 肺 水 肿 或 ARDS DIC, 
EFOR . 脑 水 肿 和 胃 肠 功能 衰竭 等 多 脏 器 功能 衰竭 (诊断 标准 见 表 10-3)。 


[ 实验 室 检查 】 


1. 外 周 血 象 ”白细胞 计数 大 多 增高 ,在 (10~30)x 10%L 之 间 ; 中 性 粒 细胞 增多 伴 核 左 移 现 
象 。 血 细胞 比 容 和 血红 蛋白 增高 为 血液 浓缩 的 标志 。 


2. 病原 学 检查 ”在 抗菌 药物 治疗 前 常规 进行 血液 或 其 他 体液 . 渗 出 液 . 脓 液 培养 (包括 厌 


氧 菌 培养 )。 分 离 得 到 致 病菌 后 进行 药物 敏感 试验 。 


3. 尿 常 规 和 肾 功 能 检查 ”发 生 肾 衰竭 时 , 尿 比 重 由 初期 的 偏 高 转 为 低 而 固定 (1.010 左右 ); 
尿 / 血 肌 栈 比值 >15, 尿 / 血 毫 渗 量 之 比 <1.5, 尿 钠 排泄 量 >40mmol/L。 


4. 血液 生化 及 血气 分 析 “中 血 清 电解 质 测定 : 血 钠 偏 低 , 血 钾 高 低 不 一 ,取决 于 肾 功能 状 
况 。@@ 血 清 酶 测定 :血清 丙 氨 酸 氨基 转移 酶 (ALT). 肌 酸 磷酸 激酶 (CPK) .乳酸 脱氧 酶 同 工 酶 的 


测定 可 反映 组 织 脏 器 的 损害 情况 。 


PY 


5. 血液 流 变 学 和 有 关 DIC 的 检查 ”发 生 DIC 时 ,血小板 计数 进行 性 降低 ,凝血 酶 原 时 间 


及 凝血 活 酶 时 间 延 长 .纤维 蛋白 原 减少 .纤维 蛋 
白 副 凝 试验 (3P 试验 ) 阳 性 。 

6. 其 他 心电图 X 线 检查 等 可 按 需 进行 。 

【诊断 】 

中 华 急诊 医学 分 会 儿科 组 和 中 华 儿科 分 会 急 
性 休克 ) 诊 疗 推荐 方案 。 


T 


降解 产物 增多 .凝血 酶 时 间 延 长 .血浆 鱼 精 蛋 


= D F 2006 年 制订 了 儿科 感染 性 休克 (月 毒 


1. 感染 性 休克 代 偿 期 (早期 ) 临床 表现 符合 以 下 6 项 之 中 的 3 项 。 
(1) 意识 改变 :烦躁 不 安 或 萎靡 .表情 淡漠 ,意识 模糊 ,甚至 氏 迷 ,惊厥 。 
(2) 皮肤 改变 :面色 苍白 发 灰 , 层 周 , 指 ( 趾 ) 发 绒 , 皮 肤 花 纹 、 四 肢 凉 。 如 有 面色 潮红 、 四 上肢 温 


暖 .皮肤 干燥 为 暖 休 克 。 


(3) 心率、 脉搏: 外周 动脉 搏动 细弱 ,心率 .脉搏 夫 


(4) 毛细 血管 再 充 熏 时 间 >3 秒 ( 需 除外 环境 因素 影响 )。 


(5) 尿 量 <lml/ (kg*h)。 


(6) 代谢 性 酸 中 毒 (除外 其 他 缺 血 缺 气 及 代谢 因素 )。 


2. 感染 性 休克 失 代 偿 期 ” 代 偿 期 临床 表现 
百 分 位 ,或 小 于 该 年 龄 组 平均 值 减 2 个 标准 差 
[2x 年龄 ( 岁 )], 宇 10 岁 <90mmHg。 


如 重 伴 血 压 下 降 , 收 缩 压 小 于 该 年 龄 组 第 5 


, 即 1~12 个 月 <70mmHg,1~10 岁 <70mmHg+ 


3. 临床 表现 分 型 


(1) 暖 休克 :为 高 动力 性 休克 早期 ,可 有 意识 改变 、 尿 量 减少 或 代谢 性 


,但 面色 潮 


E 酸 中 毒 等 


红 \` 四 肢 温暖 .脉搏 无 明显 减弱 ,毛细 血管 再 充 僵 时 间 无 明显 延长 。 此 期 容易 漏诊 , 且 可 很 快 转 


为 冷 休克 。 心 率 快 . 血 / 


延长 。 儿 科 患 者 以 冷 休克 为 多 . 
治疗 ) 
1. 液体 复苏 ”充分 液体 复 


a) 第 1 小 时 快速 输液 : 常 
循环 与 组 织 灌注 情况 (心率 、 血 拷 
第 2 剂 .第 3 剂 ,每 次 均 为 10~ 


中 心静 脉 压 检 测 .第 
和 葡萄糖 0.5~1g/kg £u 1E ; t 
KIRIT o 


低 血 容量 可 能 


车 HCT<30% ,应 酌情 输 红 细胞 


KIR EE 


(2) 继续 和 维持 输液 :由 于 血液 
诗 续 数 日 ,因此 要 组 
1 电解 质 测定 结果 进行 调整 ,6~8 小 时 
24 小 时 内 输液 速度 为 2~4ml/ (kg*h),24 
1 气 分 析 结 果 给 予 碳酸 氨 钠 ,使 pH 达 7 

悬 液 或 鲜 


心静 脉 压 高 , 心 排 血 量 低 多 为 失 代 偿 表 现 。 


(2) RWE: 为 低 动 力 性 休克 ,皮肤 苍白 .花纹 ,四 肢 凉 ,脉搏 快 细 弱 ， 


毛细 血管 再 充 租 时 间 


n aeu etis .降低 病死 率 最 关键 的 措施 。 需 迅速 建立 2 条 静脉 
或 骨 区 输液 通道 。 条 件 允 许 应 m 中 心静 脉 导管 


用 0.9% SA fU $3 M - 20ml/kg,10-20 分 钟 静脉 推广 。 然 后 评估 
车 循环 无 明显 改善 ， T 


INS UNE 


20ml/kg. 
液 量 不 足 , 又 要 注意 心 用 Aoi tuat diu & J 
1 小 时 液体 复苏 不 所 
4 ifti BE 11. 1mmoUL (200mg/dl) 时 ,用 胰岛 


ui 评 佑 液 量 是 否 恰 当 , 随 时 调整 
血管 活 在 液体 复苏 的 基础 上 休克 难以 纠正 ,血压 仍 低 或 


现 ,可 人 


s 


20j.g/ (kg* mi 


(2) "PF ER £5 ;0.05~ ~2ug/ (kg* min) FER KS QE 159 
:0.05-0. 3p (kg min) 持续 静脉 泵 注 , 暖 休 


(3) 去 甲 明 上 腺 素 
儿 茶 酚 胺 反应 的 个 体 差 异 很 大 ， 
虹 上 腺 索 的 抵抗 ,有 条 件 可 试 月 


体 的 影响 。 
(4) 黄 茜 类 药物 ;主要 有 阿 
(5) 正 性 肌 力 药物 : 伴 有 心 


(6) 硝 普 钠 : 心 功能 障碍 严 奸 
基础 上 可 使 用 
在 治疗 过 程 中 进行 动态 


3. 控制 感染 和 清除 病灶 
功能 并 及 时 清除 病灶 
4. 肾上腺 皮质 激素 


活性 药物 以 提高 血压 
(1) iiia de Ml TS 


重新 分 配 及 毛细 血管 渗 漏 等 
Nil RIÉ 


vdd 再 充盈 时 间 等 )。 
旺 最 多 可 达 40~60mlkg。 第 


| 含 糖 液 ,血糖 应 控制 在 


Lj 


为 输液 速度 为 5~10ml/(kg'h)。 维 


25 即 可 、 


1 小 时 输液 既 要 重视 


ITPA 呼吸 做 功 增加 等 )。 条 件 允 许 应 做 
党 范围 ,车 有 低 血 糖 ,可 用 


Z 0.05U/ (kg h), KRAKK E 


,感染 性 休克 的 液体 丢失 和 持续 
补液 。 继 续 输 液 可 用 1/2~2/3 张 液体 ,可 根据 


寺 输液 用 1/3 张 液体 ， 


ee 在 保 订 


FE 通 气 的 前 提 下 ,根据 


H 


Ji 4 RR RE Dit , n 


输液 方案 。 


改善 脏 器 灌注 。 
脉 泵 注 ,根据 血压 监测 调整 齐 


Tfj 


浆 等 。 一 般 不 输 


血 , 使 ep 继续 及 维持 补液 阶段 


由 要 动态 观察 


人 有 明显 灌注 不 良 表 


量 ,最 大 量 i 不宜 超过 


H 


根据 血 


对 重 证 休克 疑 


FE i CERE (654-2) REER 
JJ] BE BE RSE , JT ARCA EST n] f FR 
5-10p.g/ (kg* min) 持 * Dia NK $m. 
酚 丁 胺 抵抗 ,可 用 肾上腺 素 . 若 


4 普 钠 0.5~ ~8ug/ Ckg * min), 应 从 小 剂 


评估 ,适时 调整 药物 剂量 及 药物 种 类 ,使 血 流动 力学 指标 达到 治 ] 
目标 。 切 勿 突然 停 药 ,应 逐渐 减少 用 药剂 量 , 必 要 时 小 剂量 可 持 
T CAU X 


a FH E 


克 或 有 多 巴 胺 抵抗 时 首选 。 

克 或 有 多 巴 胺 抵抗 时 首选 。 大 
个 体 化 原则 。 车 有 a 受 体 敏感 性 下 调 ,出 现 对 去 ! 
血管 紧张 素 或 精 得 酸 血 管 加 压 素 ， 


下 调整 剂量 ,最 大 一 不 宜 超 过 20kg/(kg'min)。 对 多 巴 
存在 儿 茶 酚 胺 抵抗 ,可 选用 磷酸 二 栈 酶 抑制 剂 
RH 
半衰期 短 的 血管 扩张 剂 ,如 


各 外 周 阻力 的 患 儿 ,在 EEES REREN, 力 药物 的 


(如 流行 性 脑膜 


AIR XK- 


"TUS EENI 


3 


EY 


注意 保护 肾 


4). ARDS .长 期 


第 十 章 ”感染 性 疾病 


肾上腺 皮质 激素 或 出 现 儿 茶 酚 胺 抵抗 性 休克 时 可 以 使 用 。 目 前 主张 小 剂量 .中 疗程 。 氢 化 
的 松 3~5mg/ (kg:d) 或 甲 泼 尼 龙 2-3mg/ (kg*d), 分 2-3 次 给 予 。 LUE 
5. 纠正 凝血 障碍 ”早期 可 给 予 小 剂量 肝素 5~10pg/kg 皮下 或 静脉 输 注 (注意 肝素 不 能 皮下 
注射 ), 每 6 小 时 1 次 。 若 已 明确 有 DIC, 则 应 按 DIC 常规 治疗 。 
e. 其 他 治疗 ”@ 保 证 氧 供 及 通气 ,充分 发 挥 呼吸 代 偿 作 用 。 可 应 用 NCPAP ,必要 时 小 婴 JL 
更 需 积极 气 管 插 管 及 机 械 通 气 ,以 免 呼吸 肌 疲 劳 。 儿 童 肺 保护 策略 与 成 人 相似 。@ 注 意 各 脏 器 
功能 支持 ,维持 内 环境 稳定 。@ 保 证 能 量 营 养 供给 ,注意 监测 血糖 . 血 电 解 质 。 
【 效果 评价 ) Wm 
AJT HAREEK E TEC DD RE PCT TEE DE YE PL Hs. ODE Af EE EE EART <2 W; h 
周 及 中 央 动 脉搏 动 均 正常 ;@ 四 肢 温 暧 ;@ 意 识 状 态 良好 ;@@ 血 压 正常 ;@ 尿 量 1mV (kg*h)。 
表 10-3 ”婴儿 及 儿童 系统 脏 器 功能 衰竭 的 诊断 标准 的 建议 (1995 年 5 月 于 太原 ) 
1. 心血 管 系统 
(1) ifi Fs lic AR ES): 82 JL «40mmHg, 儿童 <50mmHg 或 需 持续 静脉 输入 药物 ,如 多 巴 胺 >Sug/ kg'min) 以 


2 mH 


维持 上 述 血压 g 
(2) 心率 :体温 正常 ,安静 状态 ,连续 测定 1 分 钟 ,婴儿 <60 次 /分 或 >200 次 /分 ;儿童 <50 次 /分 或 
>180 次 /分 


(3) 心 搏 又 停 
(4) 血清 pH«7.2 (PaCO, 不 高 于 正常 值 ) 


2. 呼吸 系统 
(1) 呼吸 频率 :体温 正常 ,安静 状态 ,连续 测定 1 分 钟 ,婴儿 <15 次 /分 或 >90 次 /分 ;儿童 <10 次 /分 或 
>70 次 /分 


(2) PaCO:>65mmHg 
(3) Pa0;«40mmHg (不 吸 氧 ,除外 青紫 型 心脏 病 ) 

(4) 需 机 械 通 气 (不 包括 手术 后 24 小 时 内 的 患 儿 ) 

(5) PaOyFiO;<200mmHg (除外 青紫 型 心脏 病 ) 

3. 神经 系统 

(1) Glasgow 昏迷 评分 二 7 分 

(2) 瞳孔 固定 . 散 大 (除外 药物 影响 ) 

4. 血液 系统 

(1) 急性 贫血 危 象 :Hb<50g/L 

(2) 白细胞 计数 <2 x 10%/L 

(3) 血小板 计数 <20 x 10YL 

5. 肾脏 系统 

(1) 血清 BUN>35.7mmol/L (100mg/dl) 

(2) 血清 肌 栈 >176.8pmol/L(2.0mg/d1) 

(3) 因 肾 功能 不 良 需 透析 

6. HM UE 

C) 应 激 性 溃疡 出 血 需 输血 

(2) 出 现 中 毒性 肠 麻痹 、 高 度 上 腹胀 

7. 肝脏 系统 

总 胆 红 素 »85.5pumol/L GmV/dl) 及 AST 或 LDH 为 正常 的 2 倍 以 上 (无 溶血 ) 


三 中 其 型 细菌 性 痢疾 


中 毒 型 细菌 性 痢疾 (hacillary dysentery ,toxic type), 以 下 简称 中 毒 型 菌 奖 ,是 急性 细菌 性 痢疾 


MEER, EIEI, RRR LSLELDRER EE ORRERA EK ASTU ULT 2-7 岁 健壮 
儿童 ,病死 率 高 ,必须 积极 抢救 . 

【 病因 和 发 病 机 制 | 】 

病原 是 痢疾 杆菌 , 届 于 肠 杆菌 的 志 贺 菌 属 ,分 A、B、C.D 四 群 ( 志 贺 菌 ARA . 鲍 氏 菌 RA 
菌 ), 我 国 以 福 氏 志 然 菌 多 见 。 志 锅 菌 内 毒素 从 肠 壁 吸收 入 血 后 ,引起 发 热 . 毒 血 症 及 急性 微 循环 


障碍 。 中 毒 型 菌 阐 可 发 生 脑 水 肿 甚 至 脑 疝 ,出现 昏 迷 、 抽 搞 及 呼吸 衰竭 ,是 中 毒 型 菌 痢 死亡 的 主 
要 原因 。 
【病理 】 


j 肠 道 病变 轻微 ,多 见 充 血 水肿, 个 别 病例 结肠 有 浅 表演 疡 ,但 全 身 病变 重 , 多 脏 
器 的 微血管 痉 谈 及 通 透 性 增加 ,突出 的 病理 改变 为 大 脑 及 脑 干 水 肿 ,神经 细胞 变性 及 点 状 出 血 ， 
肾 小 管 上 皮 细 胞 变性 坏死 ,部 分 病例 胡 上 腺 充血 .皮质 出 血 和 萎缩 。 

【临床 表现 】 

潜伏 期 多 数 为 1~2 天 , 短 者 数 小 时 。 起 病 急 .发 展 快 ,高 热 可 >40% (少数 不 高 ), 迅 速 发 生 
呼吸 衰竭 .休克 或 氏 迷 , 肠 道 症状 多 不 明显 甚至 无 腹痛 与 腹泻, 也 有 在 发 热 . 排 便 后 2-3 天 才 开 
始 发 展 为 中 毒 型 。 根 据 其 主要 表现 又 可 分 为 以 下 3 型 ; 

1. 休克 型 (皮肤 内 脏 微 循环 障碍 型 ) 主要 表现 为 感染 性 休克 。 见 感染 性 休克 章节 。 

2. 脑 型 ( 脑 微 循环 障碍 型 ) 因 脑 缺 气 , 水 肿 而 发 生 反复 惊厥 .昏迷 和 呼吸 衰竭 。 早 期 有 嗜 
睡 . 呕 吐 头痛、 血压 偏 高 ,心率 相对 缓慢 。 随 病情 进展 ,很 快 进 和 昏迷、 频繁 或 持续 惊厥 阶段 。 
瞳孔 大 小 不 等 .对 光 反 射 消失 ,呼吸 深浅 不 匀 CAS GRASSES ,甚至 呼吸 停止 。 此 型 较 严 重 , 病 死 率 高 。 

3. 肺 型 ( 肺 微 循环 障碍 型 ) 又 称呼 吸 窘迫 综合 征 ,以 肺 微 循环 障碍 为 主 , 常 在 中 毒 型 痢疾 
脑 型 或 休克 型 基础 上 发 展 而 来 ,病情 危重 ,病死 率 高 。 

4. 混合 型 ”上述 2 型 或 3 型 同时 或 先后 出 现 ,是 最 为 凶险 的 一 种 ,病死 率 很 高 。 

严重 病例 常 合 并 DIC 、 肾 衰竭 , 偶 可 合并 溶血 尿毒 综合 征 。 

【 实验 室 检 查 】 

1. 大 便 常规 病 初 可 正常 ,以 后 出 现 肪 血 黏液 便 , 镜 检 有 成 堆 肤 细 胞 .红细胞 和 吞噬 细胞 。 

2. 大 便 培 养 ” 可 分 离 出 痢疾 杆菌 。 

3. 外 周 血 象 ” 白 细胞 总 数 多 增高 至 (10~20)x 107L 以 上 。 中 性 粒 细胞 为 主 
4A DIC 时 ,血小板 明显 减少 。 

4. 免疫 学 检测 ”目前 已 有 应 用 荧光 物质 标记 的 痢疾 杆菌 特异 性 多 价 抗体 来 检测 大 便 标本 
中 的 致 病菌 ,方法 各 异 ,都 较 快速 ,但 特异 性 有 待 进一步 提高 。 

5. 特异 性 核酸 检测 ”采用 核酸 杂交 或 PCR 可 直接 检查 娄 便 中 的 痢疾 杆菌 核酸 ,具有 灵敏 
度 高 .特异 性 强 ,快速 简便 等 优点 。 

【 诊断 和 鉴别 诊断 】 

2-71 岁 健 半 儿 童 ,夏秋 季节 突起 高 热 , 伴 反 复 惊厥 .脑病 和 (或 ) 休克 表 现 者 , 均 应 考虑 中 毒 
型 菌 痢 ,可 用 肛 拭 子 或 灌肠 取 烘 便 镜 检 , 有 大 量 脓 细胞 或 红细胞 可 初步 确诊 。 本 病 应 注意 与 高 
热 惊 厥 流行 性 乙 型 脑 炎 等 疾病 相 鉴 别 。 

【治疗 】 

病情 凶险 ,必须 及 时 抢救 。 

1. 降温 止 惊 ” 可 综合 使 用 物理 .药物 降温 或 亚 冬 卢 疗法, 惊 胸 不 止 者 ,可 用 地 西洋 0.3mg/kg 
话 脉 注射 (每 次 最 大 剂量 < 10mg); RAKA RE 40~60mg/kg 保留 灌肠 ;或 肌 内 注射 蔡 巴 比 受 钠 ， 
每 次 5~10mg/kgo 

2. 感染 性 休克 的 治疗 ”参照 感 染 性 休克 章节 。 

3. 防治 脑 水 肿 和 呼吸 衰竭 ”保持 呼吸 道 通畅 ,给 氧 。 首 选 20% 甘露 醇 降 颅 压 ,剂量 为 每 次 


,并 可 见 核 左 移 。 
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0.5~1lg/kg 静脉 注射 ,每 6~8 小 时 1 次 ,疗程 3~5 天 ,或 与 利尿 剂 交 蔡 使 
米松 。 若 出 现 呼吸 衰竭 应 及 早 使 用 呼吸 机 。 

4. 抗菌 治疗 ”为 迅速 控制 感染 ,通常 选用 两 种 痢疾 杆菌 敏感 的 抗生素 静脉 滴 注 。 因 近年 来 
对 氨 共 西林. 庆 大 霉 素 等 耐 药 的 痢疾 杆菌 菌株 日 益 增 多 , 故 可 选用 阿 米 卡 星 .第 三 代 头 孢 菌 素 、 
含有 酶 抑制 剂 的 第 三 代 头 孢 菌 素 和 碳 青 雪 烯 类 等 药物 。 


m 


用 ,可 短期 静脉 推 注 地 塞 


第 三 节 结 核 病 


结核 病 (tuberculosis) 是 由 结核 分 枝 杆菌 引 起 的 慢性 感染 性 疾病 。 全 身 各 个 脏 器 均 可 受 


味 , 但 以 肺结核 最 常见 。 近 年 来 ,结核 病 的 发 病 率 有 上 升 趋势 。 多 药 耐 药 性 结核 分 枝 杆菌 菌株 
( MDR-TB) 的 产生 已 成 为 防治 结核 病 的 严重 问题 。 
【 病因 ] 


结核 分 枝 杆 菌 属于 分 枝 杆 菌 属 , 具 抗 酸性 ,为 需 氧 菌 , 革 兰 染色 阳性 , 抗 酸 染色 呈 红 色 。 分 
裂 党 殖 缓慢 ,在 固体 培养 基 上 需 4-6 周 才 出 现 菌落 。 结 核 分 枝 杆菌 可 分 为 4 型 :人 型 . 牛 型 鸟 
型 和 鼠 型 ,对 人 类 致 病 的 主要 为 人 型 和 牛 型 ,其 中 人 型 是 人 类 结核 病 的 主要 病原 体 。 

【 流行 病 学 】 

1. 传染 源 ”开放 性 肺 结 核 (open pulmonary tuberculosis) 患者 是 主要 的 传染 源 , 正 规 化 疗 
2-4 周 后 , 随 着 疾 菌 排 量 减 少 而 传染 性 降低 。 

2. 传播 途径 ”呼吸道 为 主要 传染 途径 ,小 儿 吸入 带 结核 分 枝 杆 菌 的 飞 沫 或 尘埃 后 即 可 引起 
感染 ,形成 肺 部 原 发 病灶 。 少数 经 消化 道 传染 者 ,产生 咽 部 或 肠 道 原 发 病灶 ;经 皮肤 或 胎盘 传染 

3. ABAR ”生活 贫 朵 .居住 拥挤 .营养 不 良 .社会 经 济 落后 等 是 人 群 结核 病 高 发 的 原因 。 
新 生 儿 对 结核 分 枝 杆菌 非常 易 感 。 儿 童 发 病 与 否 主要 取决 于 ; 

(1) 结核 分 枝 杆菌 的 毒 力 及 数量 。 

(2) 机 体 抵抗 力 的 强 弱 : 患 麻 疮 .百日咳 及 白血病 .淋巴 瘤 或 艾滋 病 等 小 儿 免 疫 功 能 受 抑制 
和 接受 免疫 制剂 治疗 者 尤其 好 发 结核 病 。 

(3) 遗传 因素 :与 本 病 的 发 生 有 一 定 关系 。 单 卵 双 胎儿 结核 病 的 一 致 性 明显 高 于 双 卵 双 胎 
JL EIA R (3 菲律宾) RR, APA BAR; GAR RKA RREA DR. A Ah, 
究 发 现 组 织 相 容 性 抗原 (HLA) 与 结核 病 密切 相关 ,特别 是 有 HLA-BW35 抗原 者 发 生 结 核 病 的 危 
险 性 比 一 般 小 儿 高 7 倍 

【 发 病 机 制 】 

小 儿 初次 接触 结核 分 枝 杆 菌 后 是 否 发 展 为 结核 病 , 主 要 与 机 体 的 免疫 力 ,细菌 的 毒 力 和 数 
量 有 关 , 尤 其 与 细胞 免疫 力 强 弱 相关 。 机 体 在 感染 结核 分 枝 杆 菌 后 ,在 产生 免疫 力 的 同时 ,也 产 
生变 态 反应 , 均 为 敏 敏 T 细 胞 介 导 , 是 同一 细胞 免疫 过 程 的 两 种 不 同 表现 。 

1. 细胞 介 导 的 免疫 反应 “” 巨 唉 细胞 吞 喉 和 消化 结核 分 枝 和 杆菌, 并 将 特异 性 抗原 传递 给 辅助 
了 淋巴 细胞 (CD4* 细胞 ), 巨 噬 细 胞 (主要 为 树 突 状 细胞 ) 分 泌 IL-12, 诱 导 CD4* 细胞 向 TH, 细胞 
极 化 ,分 泌 和 释放 IFN-y。TFN-y 增强 细胞 毒性 了 淋巴 细胞 (CTL、CD8’ 细胞 ) 和 自然 杀伤 (NK) 
细胞 的 活性 ， 上 述 细胞 免疫 反应 可 最 终 消 灭 结核 分 枝 杆菌 ,但 亦 可 导 敏 宿主 细胞 和 组 织 破 坏 。 
妆 细 胞 免疫 反应 不 足以 杀 炎 结核 分 枝 丁 菌 时 ,结核 分 枝 杆 菌 尚 可 通过 巨 唆 细 胞 经 淋巴 管 扩散 到 
淋巴 结 

2. 迟 发 型 变态 反应 ”是 宿主 对 结核 分 枝 杆 菌 及 其 产物 的 趋 常 免疫 反应 , 亦 由 全 细胞 介 导 ， 


以 巨 噬 细 胞 为 效应 细胞 。 H EGER REGIS SCIL ECRIRE FH , 8 LES ARURELEI FE CT BRE RICE , 


甚至 形成 空洞 。 
感染 结核 分 校 村 菌 后 机 体 可 获得 免疫 力 ,90% 可 终生 不 发 病 ;5% 


因 免 疫 力 低下 当即 


发 病 , 即 为 原 发 性 肺结核 。 另 5% 仅 于 日 后 机 体 免 疫 力 降低 时 才 发 病 , 称 为 继 发 性 肺结核 ， 
是 成 人 肺结核 的 主要 类 型 。 初 染 结 核 分 枝 杆菌 , 除 潜 匿 于 胸部 淋巴 结 外 , 亦 可 随感 染 初 
期 菌 血 症 转 到 其 他 脏 器 ,并 长 期 潜伏 ,成 为 肺 外 结核 (extra-pulmonary tuberculosis) 发 病 


的 来 源 。 
【诊断 】 


力求 早期 诊断 。 包括 发 现 病灶 ,确定 其 性 质 . 范 围 和 是 否 排 菌 ,并 确定 其 是 否 活 动 ,以 作为 


预防 和 治疗 的 根据 。 
1. 病史 
(1) 中 毒 症状 :有 无 长 期 低热 轻 咳 .盗汗 乏力、 食欲 碱 退 .消瘦 等 。 


(2) 结核 病 接触 史 : 应 特别 注意 家 庭 病史 ,肯定 的 开放 性 结核 病 接 触 史 对 诊断 有 重要 意义 ， 


龄 越 小 ,意义 越 大 。 


BH 


(3) 接种 史 :接种 卡介苗 可 以 提高 对 结核 病 的 抵抗 力 ,应 仔细 检查 患 儿 左 上 臂 有 无 卡介苗 接 
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(4) 有 无 急性 传染 病史 :特别 是 麻疹 、 百 日 咳 等 可 使 机 体 免疫 功能 暂时 降低 ,致使 体内 隐伏 


的 结核 病灶 活动 .恶化 ,或 成 为 感染 结核 病 的 诱因 。 
(5) 有 无 结核 过 敏 表现 :如 结 节 性 红斑 ,疱疹 性 结膜 炎 等 。 
2. 结核 菌 素 试 验 


(1) 结核 菌 素 试 验 : 小 儿 受 结核 分 枝 杆菌 感染 4-8 周 后 结核 菌 素 试验 即 呈 阳性 反应 。 结 核 
菌 素 试验 属于 迟 发 型 变态 反应 。 厂 结 平均 直径 不 足 Smm 为 阴性 ,5~9mm 为 阳性 (+),10~19mm 
为 中 度 阳 性 (+), z 20mm 为 强 阳 性 (+++), 局 部 除 硬结 外 ,还 有 水 肿 、 破 溃 .淋巴 管 炎 及 双 圈 反应 


等 为 极 强 阳 性 (++++)。 


若 患 儿 结核 变态 反应 强烈 ,如 患 疱疹 性 结膜 炎 . 结 节 性 红斑 或 一 过 性 多 发 性 结核 过 敏 性 关 
节 炎 等 , 宜 用 1 个 结核 菌 素 单位 的 PPD 试验 ,以 防 局 部 的 过 度 反应 及 可 能 的 病灶 反应 。 


(2) 临床 意义 


1) 阳性 反应 见于 :接种 卡介苗 后 ;@ 年 长 儿 无 明显 临床 症状 , 仅 呈 一 般 阳性 反应 ,表示 曾 
感染 过 结核 分 梳 杆 菌 ;@ 婴 幼儿 ,尤其 是 未 接种 卡介苗 者 ,阳性 反应 多 表示 体内 有 新 的 结核 病 
灶 , 年 龄 越 小 ,活动 性 结核 可 能 性 越 大 ;@ 强 阳性 反应 者 ,表示 体内 有 活动 性 结核 病 ;@ 由 阴性 反 
应 转 为 阳性 反应 ,或 反应 强度 由 原来 小 于 10mm 增 至 大 于 10mm, 且 增 幅 超 过 6mm 时 ,表示 新 近 


有 感染 。 
接种 卡介苗 后 与 自然 感染 阳性 反应 的 主要 区 别 见 表 10-4。 此 外 , 非 结核 分 枝 杆菌 感染 也 可 
致 PPD 皮 试 阳性 。 
表 10-4 接种 卡介苗 与 自然 感染 阳性 反应 的 主要 区 别 
接种 卡介苗 后 自然 感染 
硬结 直径 多 为 5~9mm | 为 Il0lSmm 
硬结 颜色 浅 红 深 红 
硬结 质地 较 软 .边缘 不 整 较 硬 , 边 缘 清 楚 
阳性 反应 持续 时 间 — 较 短 ,2~3 天 即 消失 较 长 ,可 达 7~10 天 以 上 


阳性 反应 的 变化 有 和 较 明 显 的 逐年 减弱 的 倾向 .一般 于 ” 短 时间 内 上 
3-5 年 内 逐渐 消失 年 ， 
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又 应 无 减弱 倾向 ,可 持续 若干 
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2) 阴性 反应 见于 :中 未 感染 过 结核 分 枝 杆菌 。@ 结 核 迟 发 型 变态 反应 前 期 (初次 感染 后 
4-8 周 内 )。@ 假 阴性 反应 ,由 于 机 体 免疫 功能 低下 或 受 抑制 所 致 ,如 部 分 危重 结核 病 ;急性 传 
染病 ,如 麻疹 .水 冶 、 风 疹 、 百 日 咳 等 ;体质 极度 衰弱 ,如 重度 营养 不 良 、 重 度 脱水 .重度 水 肿 等 ， 
应 用 糖 皮 质 激 素 或 其 他 免疫 抑制 剂 治疗 时 ; 原 发 或 继 发 免疫 缺陷 病 。 也 技术 误差 或 结核 菌 素 

3. 实验 室 检 查 

(1) 结核 分 枝 杆菌 检查 :从 痰 液 .胃液 ( 婴 幼 儿 可 抽取 空腹 胃液 ) 脑 兰 液 . 浆 膜 腔 液 中 找到 结 
核 分 枝 杆菌 是 重要 的 确诊 手段 。 

(2) 免疫 学 诊断 及 分 子 生物 学 诊断 

1) 酶 联 免 疫 吸 附 试验 (ELISA): 用 于 检测 结核 病 患 者 的 血清 EC ER V DF QE A DA] CA 
分 枝 杆菌 抗体 。 

2) 分 子 生 物 学 方法 :如 核酸 杂交 、 聚 合 酶 链 反 应 (PCR) 能 快速 检测 标本 中 结核 分 枝 杆菌 核 

(3) 血沉 :多 增 快 ,反映 结核 病 的 活动 性 。 

4. 结核 病 的 影像 学 诊断 

(1) X 线 : 除 正 前 后 位 胸 片 外 ,同时 应 摄 侧 位 片 。 可 检 出 结核 病 的 病灶 范围 .性质 、 类 型 活 
动 或 进展 情况 。 重 复 检查 有 助 于 结核 与 非 结核 疾患 的 鉴别 , 亦 可 观察 治疗 效果 。 

(2) CT: 胸 部 CT 对 肺结核 的 诊断 及 鉴别 诊断 很 有 意义 ,有 利于 发 现 隐蔽 区 病灶 。 特 别 是 高 
分 辨 薄 切 CT, 可 显示 早期 (2 周 内 ) 票 粒 性 肺结核 ,六 4mm 的 肺 门 纵隔 淋巴 结 。 淋 巴结 的 钙化 显 
示 率 也 高 于 X 线 。 

5. 其 他 辅助 检查 

(1) 纤维 支气管 镜 检查 :有 助 于 支气管 内 膜 结 核 及 支气管 淋巴 结 结核 的 诊断 。 

(2) 周围 淋巴 结 穿刺 液 涂 片 检 查 : 可 发 现 特异 性 结核 改变 ,如 结核 结 节 或 干 酷 样 坏死 ,有 助 
结核 病 的 诊断 和 鉴别 诊断 。 

(3) 肺 穿刺 活体 组 织 检查 或 胸腔 镜 取 肺 活 体 组 织 检 查 :病理 和 病原 学 检查 ,对 特殊 疑难 病例 
确诊 有 帮助 。 

【治疗 】 

1. 一 般 治疗 ”注意 营养 ,选用 富 含 蛋 白质 和 维生素 的 食物 。 有 明显 结核 中 毒 症状 及 高 度 误 
弱者 应 卧床 休息 。 居 住 环境 应 阳光 充足 ,空气 流通 。 避 免 传 染 麻疹 .百日咳 等 疾病 。 一 般 原 发 
型 结核 病 可 在 门诊 治疗 ,但 要 填报 疫情 ,治疗 过 程 中 应 定期 复查 随 诊 。 

2. 抗 结核 药物 ”治疗 目的 是 :DD 杀 灭 病 灶 中 的 结核 分 枝 杆菌 ;@@ 防 止血 行 播 散 。 治 疗 原则 


为 :DD 早期 治疗 ;@ 适 家 剂量; 加 联合 用 药 ;@ 规 律 用 药 ;加 坚持 全 程 ;@ 分 段 治 疗 。 


ut 


(D Hà 物 可 分 为 两 类 : 
D 杀菌 药物 : 促 全 杀菌 药 :如 异 烟 腓 (isoniazid,INH) 和 利 福 平 (rifampin, RFP);@@ 半 杀菌 药 : 


nta 3e (streptomycin , SM) 和 吡 嗪 酰胺 (pyrazinamide,PZA)。 
2) 抑 菌 药物 :常用 者 有 乙 胺 丁 醇 (ethamhbutol,ELB) 及 乙 硫 异 烟 胺 (ethionamide ,ETH)。 
(2) 针对 耐 药 菌株 的 几 种 新 型 抗 结核 药物 : 
1) 老 药 的 复合 剂型 :如 利 福 平 和 异 烟 肘 合剂 (rifamate) (内 含 RFP 300mg 和 INH 150mg); 利 
福 平 + 路 哄 酰胺 + 异 烟 脐 合 剂 ( 卫 非 特 ,rifater) (内 含 RFP、PZA INH) 等 。 
2) 老 药 的 衍生 物 :如 利 福 喷 丁 。 
3) 新 的 化 学 制剂 :如 帕 司 烟 肝 ( 力 排 肺 疾 , Dipasic)。 
(3) 抗 结核 药 的 使 用 : 见 表 10-5。 


第 十 章 ”感染 性 疾病 
表 10-5 小儿 抗 结核 药物 
药物 剂量 (kg/d) 给 药 途 径 主要 副作用 
SHHRUUECINH 或 H) 10mg( s 300mg/d) 口服 (可 肌 内 注射 、 肝 毒 性 、 末梢 神经 炎 、 过 敏 .皮疹 
ii ken 和 发 热 
利 福 平 (RFP 或 R) 10mg( <450mg/d) 口服 肝 毒 性 、 恶 心 、 ee 
SERERE (SM 或 S) 20-30mg( x0.75g/d) MANES 第 许 对 脑 神经 损害 、 肾 毒性 、 过 
敏 .皮疹 和 发 热 
吡 嗪 酰胺 (PZA 或 Z) —20-30mg( x0.75g/d) HAR 肝 毒 性 ,高 尿酸 血 症 . 关 节 痛 .过 
敏和 发 热 
乙 腕 丁 醇 ([EMB 或 E)  15-25mg 口服 皮疹 .视神经 炎 
乙 硫 异 烟 胺 (ETH)、 10-15mg 口服 胃 肠 道 反应 、 肝 毒性 .末梢 神经 
丙 硫 异 烟 胺 炎 、 过 敏 .皮疹 ,发 热 
EIKE 15~20mg 口服 WANES EF at ek S VIDGE BE PR 
损害 
对 氨 柳 酸 150-200mg PRORA 、 肝 毒性 .过 敏 、 皮 


(4) 抗 结核 治疗 方案 


D 标准 疗法 :一 般 用 于 无 明显 自觉 症状 的 原 发 型 肺结核 。 每 日 服用 INH, RFP 和 (或 正 MB， 


疗程 9~12 个 月 。 


2) 两 阶段 疗法 :用 于 活动 性 原 发 型 肺结核 、 


疗 阶段 : 联 用 3~4 种 杀菌 药物 。 目 的 在 于 


急性 栗 粒 性 结核 病 及 结核 性 脑膜 炎 。 中 强化 治 


迅速 杀 灭 敏 感 菌 及 生长 繁殖 活路 的 细菌 与 代谢 低下 的 


细菌 ,防止 或 减少 耐 药 菌 株 的 产生 ,为 化 疗 的 关键 阶段 。 在 长 程 化 疗 时 ,此 阶段 一 般 需 3~4 个 月 ; 


短程 化 疗 时 此 阶段 一 


阶段 一 般 为 4 个 月 。 


3) 短程 疗法 :为 结核 病 现 代 疗 法 的 对 


般 为 2 个 月 。 四 巩固 治疗 
存在 的 细菌 以 巩固 疗效 ,防止 


阶段 : 联 用 2 种 抗 结核 药物 ,目的 在 于 杀 灭 持续 


复发 。 在 长 程 化 疗 时 ,此 阶段 可 长 达 12-18 个 月 ;短程 化 疗 时 ,此 


大 进展 ,直接 监督 下 服药 与 短程 化 疗 是 世界 卫生 组 织 


(WHO) 治愈 结核 病 患者 的 重要 策略 。 短 程 化 疗 的 作用 机 制 是 快速 杀 灭 机 体内 处 于 不 同 繁殖 速 
度 的 细胞 内 .外 的 结核 分 枝 杆 菌 ,使 痰 菌 早期 转 阴 并 持久 阴性 , 且 病 变 吸 收 消散 快 , 远 期 复发 少 。 
可 选用 以 下 几 种 6~9 个 月 短程 化 疗 方案 :D2HRZ/4HR (数字 为 月 数 ,以 下 同 ); Q2SHRZ/AHR ; 
(3DEHRZ/AHR., 4126 PZA , 则 将 疗程 延长 至 9 个 月 。 


[ 预防 】 
1. 控制 传染 源 


结核 分 枝 杆菌 涂 片 阳性 患者 是 小 儿 结核 病 的 主要 传染 源 ， 
治疗 结核 分 枝 杆 菌 涂 片 阳性 患者 ,是 预防 小 


2. 普及 卡介苗 接种 ”卡介苗 接种 是 预防 小 


在 全 国 城乡 普及 新 生 儿 卡介苗 接种 。 
下 列 情况 禁止 接种 卡介苗 :QD 先天 性 胸 


腺 发 育 不 


早期 发 现 及 合理 


L 结 核 病 的 根本 措施 。 


L 结 核 病 的 有 效 措施 。 目 前 我 国 计 划 免疫 要 求 


全 症 或 严重 联合 免疫 缺陷 病 患 者 ;加 急性 


传染 病 恢复 期 ;注射 局 部 有 湿疹 或 患 全 身 性 皮肤 病 ;@ 结 核 菌 素 试验 阳性 。 


3. 预防 性 抗 结核 治疗 


(1) HS: OHY JU SETA Z) 
(2) 适应 证 : 呈 密 切 接触 家 庭 内 开放 性 


性 肺结核 ;2 预防 


市 外 结核 病 发 生 ;预防 青春 期 结核 病 复 炊 。 


市 结核 者 ;03 岁 以 下 婴 幼儿 未 接种 卡介苗 而 结核 区 


索 试验 阳性 者 ;号 结 核 效 素 试验 新 近 由 阴性 转 为 阳性 者 ; 国 结核 菌 索 试 验 阳性 伴 结核 中 毒 证 状 


填 ;) 结 核 菌 泰 试验 阳性 ,新 患 麻疹 或 百日咳 小 J 


质 激素 或 其 他 免疫 抑制 剂 者 


L;@ 结 核 菌 素 试验 阳性 小 儿 需 较 长 期 使 用 糖 皮 


PN 


(3) 方法 :INH f Fl 10mg/kg (s:300mg/d), JF 7E 6-9 A H ; 2X INH 4 H IOmg/kg (  300mg/d) 
联合 RFP &H l10mg/kg (  300mg/d), JT f£ 3 个 月 。 


一 、 原 发 型 肺结核 


原 发 型 肺结核 (primary pulmonary tuberculosis) 是 原 发 性 结核 病 中 最 常见 者 ,为 结核 分 枝 


杆菌 初次 侵入 肺 部 后 发 4 
85.395. 


E 的 原 发 感染 ,是 小 儿 肺结核 的 主 
原 发 型 肺结核 包括 原 发 综合 征 (primary complex) 和 


病灶 局 部 淋巴 


大 的 淋巴 结 , 故 在 临床 上 诊 
【病理 ] 


肺 部 原 发 病灶 多 位 于 右 侧 ， 


iii 


坏死 。 渗 出 性 病变 以 炎症 细胞 . 单 核 细 胞 及 纤维 蛋白 为 主要 成 分 


核 性 肉芽 肿 为 主 ;坏死 的 特 4 


征 性 改变 为 干酪 样 改变 


要 特征 是 上 皮 样 细胞 结 节 及 朗 格 汉 斯 细胞 。 


典型 的 原 发 综合 征 呈 “ 


结 。 由 于 小 儿 机 体 处 于 高 度 过 敏 状态 ,使 病灶 周围 炎 
至 一 叶 。 小 儿 年 龄 越 小 ,此 种 大 片 性 


[ 临床 表现 】 


症状 轻重 不 一 。 轻 者 可 无 症状 ,一 般 起 病 缓慢 
症状 ,多 见于 年 龄 较 大 儿童 。 


双 极 ”病变 


肺 上 叶 底 部 和 下 叶 的 上 部 , 近 胸 膜 处 。 ee 


宁 ; 增 BE! 


; 常 出 现 于 渗 出 性 病变 中 。 


, 即 一 端 为 原 发 病灶 ,一 端 为 有 种 大 的 肺 门 淋巴 结 
证 广泛 , 原 发 病灶 范围 扩大 到 一 个 有 
病变 越 明 显 。 引 流 淋巴 结 肿 大 多 为 单 侧 ,但 亦 有 对 侧 淋巴 


要 类 型 , 占 儿 童 各 型 肺结核 总 数 的 
支气管 淋巴 结 结核 。 
ww 多 炎 组 成 ;后 者 以 胸腔 内 肿 大 淋巴 结 为 主 。 
病灶 或 因 其 范围 较 小 ,或 被 纵隔 影 掩 


前 者 由 肺 原 发 
肺 部 原 发 


盖 ,X 线 片 无 法 查 出 ,或 原 发 病灶 已 经 吸收 , 仅 遗 留 局 部 种 
:淋巴结 结核 。 此 两 者 并 为 一 型 , 即 原 发 型 肺结核 。 


参 出 .增殖 、 
性 改变 aun T ES 
iu 性 炎症 的 主 


` 纵 隔 淋 巴 
肺 段 其 


,可 有 低热 .食欲 不 振 .疲乏 .盗汗 等 结核 中 毒 
婴 幼儿 及 症状 较 重 者 可 急性 起 病 ,高 热 可 达到 39~40%C ,但 一 般 情 
况 尚好 ,与 发 热 不 相称 ,持续 2-3 周 后 转 为 低热 ,并 伴 结核 中 毒 症状 ,干咳 和 轻 ) 


度 呼 吸 困 难 是 最 


常见 的 症状 。 婴 儿 可 表现 为 体重 不 增 或 生长 发 育 障碍 。 部 分 高 度 过 化 状态 小 儿 可 出 现 眼 疱疹 


性 结膜 炎 


体格 检查 可 见 周 围 淋 


【 诊断 和 鉴别 诊断 】 
应 结合 病史 fa 


小 是 原 发 性 肺结核 的 特征 。 
炎症 较 轻 ,阴影 范围 不 大 ， 


2. 支气管 


3. CT 扫描。 在 显示 小 的 原 发 灶 ,淋巴 结 种 大 ,胸膜 政变 和 
AAR 于 肿 大 淋巴 结 
ER FIH Se Ji EIA EIE P 心 因 


诊 原 发 综合 征 但 胸部 平 片 正 
气管 瘘 引 起 的 气管 或 支 气 


皮肤 结 节 性 红斑 和 (或 ) 多 发 性 一 过 | 
系列 压迫 症状 :压迫 气管 分 又 处 可 


可 引起 喘 鸣 ;压迫 喉 返 神经 可 致 声 晰 ;压迫 静脉 可 致 胸部 一 侧 


床 表现 .实验 室 检 
1. 原 发 综合 征 肺 内 


肝 肿 大 。 


WOHIN. 局 部 炎 性 淋巴 结 术 


多 呈 小 圆 形 或 小 片 状 影 。 部 分 病例 可 
肺结核 在 X 线 胸 片上 呈现 典型 哑铃 状 双 极 影 者 已 少见 。 
淋巴 结 结核 是 小 儿 原 发 型 肺结核 X 线 胸 片 最 为 
呈现 从 肺 门 向 外 扩展 的 密度 增高 阴影 ,边缘 模糊 ,此 为 肺 门 部 肿 大 淋巴 结 阴 

a a SE RU ANON AT ARR 
形态 异常 , 肺 门 周 围 星 小 结 节 状 及 小 点 片 状 模糊 阴影。 


出 现 类 似 百日咳 样 痉挛 性 咳嗽 ;压迫 支 气 和 


结核 菌 素 试验 及 肺 部 影像 学 


见 局 部 


FE 常 的 病例 有 助 于 诊断 。 
CEA JW . 肺 不 张 。 增 强 


竹 关 节 炎 。 当 胸 内 淋巴 结 高 度 肿 大 时 ,可 产生 一 


管 TRE 部 分 阻塞 时 


Vox oS UTER EI TRES o 
巴结 不 同 程度 肿 大 。 肺 部 体征 可 不 明显 ,与 肺 

中 到 重度 肺结核 病变 者 ,50% 以 上 可 无 体征 。 如 原 发 病灶 较 大 , 吨 诊 呈 六 
HOTE, WILT 


内 病变 不 一 致 。 胸 片 呈 
LEE ,听诊 呼吸 音 减 低 或 


了 综合 分 析 。 
而 肺 部 的 初 染 灶 相 对 较 


婴 幼儿 病灶 范围 较 广 ,可 占据 一 肺 段 甚至 一 肺叶 ;年 长 儿 病灶 周转 


向 膜 病 变 。 小 儿 原 发 型 


4r 3 种: 


影 G 


空洞 方面 优 d T ARUM dE. HAE 


连 或 淋巴 结 - 


酷 样 坏死 呈 低 密度 - 

4. 纤维 支气管 镜 检查 “结核 病变 蓝 延 至 支气管 内 造成 支气管 结核 ,纤维 支气管 镜 检查 可 
见 到 以 下 病变 :加 有 种 大 淋巴 结 压迫 支气管 致 管 腔 狭 罕 , 或 与 支气管 壁 粘连 固定 ,以致 活动 受 限 ; 
@@ 符 膜 充血 ,水肿 . 泪 疡 或 肉芽 种 ; 国 在 淋巴 结 穿孔 前 期 ,可 见 突 和 人 支气管 腔 的 肿块 ;@@ 淋 巴结 穿 
孔 形 成 淋巴 结 - 支气管 瘘 ,穿孔 口 呈 火 山 样 突 起 ,色泽 红 而 有 干 酷 样 物质 排出 。 


本 病 应 与 上 呼吸 道 感 染 .支气管 炎 百日咳 .风湿 热 .伤寒 .各 种 肺炎 支气管 异物 .支气管 扩 
张 ABE R EPERERA AR 
治疗 】 


一 般 治疗 及 涌 疗 原则 见 总 论 。 抗 结核 药物 的 应 用 如 下 : 

1. 无 明显 症状 的 原 发 型 肺结核 ”选用 标准 疗法 ,每 日 服用 INH、RFP 和 (或 ) EMB ,疗程 
9~12 个 月 。 

2. 活动 性 原 发 型 肺结核 ” 宜 采 用 直接 督导 下 短程 化 疗 (DOTS)。 强 化 治疗 阶段 宜 用 3~4 
种 杀菌 药 :INH、RFP、PZA 或 SM,2~3 个 月 后 以 INH、RFP 或 EMB 巩固 维持 治疗 。 常 用 方案 为 
2HRZ/4HR。 


:、 仿 性 桶 粒 性 肺结核 

da T SERE TENfIZ (acute miliary tuberculosis of the lungs), 或 称 急 性 血行 播 散 性 肺结核 ,是 结 

核 分 枝 杆 菌 经 血行 播 散 而 引起 的 肺结核 , 常 是 原 发 综合 征 发 展 的 后 果 , 主 要 见于 小 儿 时 期 ,尤其 
是 婴 幼 儿 。 据 北京 儿童 医院 1966 年 对 235 例 急 性 票 粒 性 肺结核 患 儿 分 析 ,3 岁 以 下 占 59.1%， 
而 1 岁 以 内 者 占 30.6%。 年 龄 幼小 , 患 麻疹 、 百 日 咳 或 营养 不 良 时 ,机 体 免疫 力 低下 ,特别 是 HIV 
感染 , 易 诱发 本 病 。 婴 幼儿 和 儿童 常 并 发 结核 性 脑膜 炎 。 
【病理 】 

多 在 诛 发 感染 后 3~6 个 月 以 内 发 生 。 由 于 婴 幼 儿 免 疫 功 能 低下 ,机体 处 于 高 度 敏感 状态 ， 
感染 结核 分 枝 杆菌 后 , 易 形 成 结核 分 枝 杆 菌 血 症 。 当 原 发 病灶 或 淋巴 结 干 酷 样 坏死 发 生 溃 破 时 ， 
则 大 量 细 菌 由 此 侵入 血液 ,引起 急性 全 身 票 粒 性 结核 病 ,可 累及 肺 . 脑 膜 \ 脑 \ 肝 、 脾 、 肾 、 心 、 肾 上 
隶 . 肠 \ 腹 膜 .肠系膜 淋巴 结 等 。 播 散 到 上 述 脏 器 中 的 结核 分 枝 杆菌 在 间 质 组 织 中 形成 细小 结 节 。 
在 肺 中 的 结核 结 节 分 布 于 上 肺 部 多 于 下 肺 部 ,为 灰 自 色 半 透 明 或 淡 黄 色 不 透明 的 结 节 ,如 人 针尖 
BREL RES 1-2mm 大 小 。 显 微 镜 检查 示 结 核 结 节 由 类 上 皮 细 胞 .淋巴 细胞 和 朗 格 汉 斯 细胞 
0 上 中 心 干酪 坏死 性 病灶 组 成 。 


【 临床 表现 】 
JEUX Ae AR , UL) JL Ae RIETAN (39-40*C ), 呈 稽 留 热 或 好 张 热 ,部 分 病例 体温 可 不 太 高 , 呈 
规则 或 不 规则 发 热 , 常 持续 数 周 或 数 月 ,多 伴 有 寒战 .盗汗 .食欲 不 振 .咳嗽 面色 苍白 `. 气 促 和 发 


缂 等 。 肺 部 可 闻 及 细 湿 嗓音 而 被 误诊 为 肺炎 。 约 50% 以 上 的 患 儿 在 起 病 时 就 出 现 脑 膜 炎 征象 ， 
部 分 患 儿 伴 有 肝 脾 以 及 浅 表 淋 巴结 肿 大 等 。 

6 个 月 以 下 婴儿 票 粒 性 结核 的 特点 为 发 病 急 ,症状 重 而 不 典型 ,累及 器 官 多 ,特别 是 伴 发 结 
核 性 脑膜 炎 者 居多 ,病程 进展 快 ,病死 率 高 。 

全 身 性 栗 粒 性 结核 患者 的 眼底 检查 可 发 现 脉络 膜 结核 结 节 , 后 者 分 布 于 视网膜 中 心动 脉 分 
支 周 围 。 

【 诊断 与 鉴别 诊断 ) 

诊断 主要 根据 结核 接触 中 ,临床 表现 、 肝 脾 肿 大 及 结核 菌 素 试验 阳性 ,可 疑 者 应 进行 细菌 学 
检查 ,血清 抗 结核 分 枝 杆菌 抗体 检测 与 胸部 线 摄 片 。 胸 部 X 线 摄 片 常 对 诊断 起 决定 性 作用 , 早 
期 因 桶 粒 阴影 细小 而 不 易 查 出 。 至 少 在 起 病 2~3 周 后 胸部 摄 片 方 可 发 现 大 小 一 致 .分 布 均匀 的 
ORC BASE, ,密布 于 两 侧 肺 野 ， 肺 部 CT 扫描 可 见 肺 影 显示 大 小 .密度 .分布 一 致 的 票 粒 影 , 部 分 


临床 上 应 与 肺炎 伤寒 .败血症 . 朗 格 汉 斯 组 织 细胞 增生 症 . 肺 含 铁血 黄 素 沉着 症 及 特 发 性 
市 间 质 疾病 等 相 鉴 别 。 

治疗 】 

一 般 支 持 疗法 见 原 发 型 肺结核 。 早 期 抗 结核 治疗 甚 为 重要 。 

1. 抗 结核 药物 “目前 主张 将 抗 结核 治 疗 的 全 疗程 分 为 两 个 阶段 进行 , 即 强化 抗 结核 治疗 阶 
段 及 维持 治疗 阶段 ,此 方案 可 提高 疗效 。 前 者 于 治疗 开始 时 即 给 予 强 有 力 的 四 联 杀 菌 药物 ,如 
INH, RFP, PZA 及 SM。 开 始 治疗 越 早 , 杀 灭 细菌 的 效果 越 好 ,以 后 产生 耐 药 菌 的 机 会 越 小 ,此 法 
对 原 发 耐 药 病例 亦 有 效 。 

2. 糖 皮质 激素 ”有 严重 中 毒 症状 及 呼吸 困难 者 ,在 应 
松 1~2mg/(kg'd), 疗 程 1~2 个 月 。 

【预后 】 

病情 多 急 重 ,但 车 能 早期 诊断 和 彻底 治疗 仍 可 治愈 。 如 延误 诊断 和 治疗 , 则 可 导致 死亡 。 


四 、 结 核 性 脑膜 炎 


结核 性 脑膜 炎 (tuberculous meningitis), 是 小 儿 结核 病 中 最 严重 的 类 型 。 常 在 结核 原 发 感染 
后 1 年 以 内 发 生 , 尤 其 在 初 染 结核 3-6 个 月 最 易 发 生 。 多 见于 3 岁 以 内 婴 幼儿 , 约 占 60%。 自 
普及 卡介苗 接种 和 有 效 抗 结核 药物 应 用 以 来 ,本 病 的 发 病 率 较 过 去 明显 降低 ,预后 有 很 大 改进 ， 
但 若 诊 断 不 及 时 和 治疗 不 当 , 病 死 率 及 后 遗 症 的 发 生 率 仍 较 高 , 故 早期 诊断 和 合理 治疗 是 改善 
本 病 预 后 的 关键 。 

[发病 机 制 

结核 性 脑膜 炎 常 为 全 身 性 桶 粒 性 结核 病 的 一 部 分 ,通过 血行 播 散 而 来 。 婴 幼儿 中 枢 神经 系 
统 发 育 不 成 熟 , 血 脑 屏障 功能 不 完善 .免疫 功能 低下 与 本 病 的 发 生 密切 相关 。 结 核 性 脑膜 炎 亦 
可 由 脑 实质 或 脑膜 的 结核 病灶 演 破 ,结核 分 枝 杆 菌 进 入 蛛网 膜 下 腔 及 脑 消 液 中 所 致 。 侦 见 冰 椎 、 
颇 骨 或 中 耳 与 乳 突 的 结核 灶 直 接 蔓延 侵犯 脑膜 。 

【病理 】 

1. ABESSE 软 脑膜 弥漫 充血 .水肿 .炎症 渗 出 ,并 形成 许多 结核 结 节 。 蛛 网 膜 下 腔 大 量 炎 
症 渗 出 物 积聚 , 因 重 力 关系 . 脑 底 池 腔 大 、 脑 底 血 管 神经 周围 的 毛细 血管 吸附 作用 等 ,使 炎症 渗 
出 物 易 在 HRR. 渗 出 物 中 可 见 上 皮 样 细胞 . 朗 格 汉 斯 细胞 及 干 酷 样 坏死 。 

2. 脑 神经 损害 ”浆液 纤维 蛋白 渗 出 物 波及 脑 神经 精 , 包 围 挤 压 脑 神经 引起 脑 神经 损害 ,党 
见面 神经 , 舌 下 神经 , 动 眼 神经 、 展 神经 障 得 的 临床 症状 。 

3. 脑 部 血管 病变 在 早期 主要 为 急性 动脉 炎 , 病 程 较 长 者 ,增生 性 结核 病变 较 明显 ,可 见 栓 
塞 性 动脉 内 膜 炎 ,严重 者 可 引起 脑 组 织 梗死 . 缺 血 .软化 而 致 偏瘫。 

4. 脑 实 质 病变 “炎症 可 敬 延 硅 脑 实质 ,或 脑 实质 原 已 有 结核 病变 ,可 致 结核 性 脑膜 脑 炎 。 
少数 病例 脑 实质 内 有 结核 交 。 

5. 脑 积 水 及 室 管 膜 炎 


d 


足 量 抗 结核 药物 的 同时 ,可 用 泌 尼 


水 络 丛 受累 ,出 现 脑室 管 膜 炎 。 如 室 管 膜 或 脉络 从 结核 病 
现 一 侧 或 双 侧 脑室 扩张 。 脑 底部 渗 出 物 机 化 ,粘连 ,堵塞 ， 


Ur 
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炎 起 病 多 较 缓慢 。 根 据 临床 表现 ,病程 大 至 可 分 为 3 期 。 
) 约 1-2 周 ,主要 症状 为 小 儿 性 格 改 变 , 如 少 言 . 懒 动 . 易 倦 .烦躁 . 易 经 等 


第 十 章 ”感染 性 疾病 


可 有 发 热 .食欲 不 振 .盗汗 .消瘦 呕吐、 便秘 (婴儿 可 为 腹泻 ) 等 。 年 长 儿 可 自诉 头痛 ,多 轻微 或 
非 持 续 性 ;婴儿 则 表现 为 姥 眉 皱 额 ,或 凝视 ,嗜睡 ,或 发 育 迟 滞 等 。 


2. 中 期 


(脑膜 刺激 期 ) 约 1~2 周 , 因 颅 内 压 增高 致 剧烈 头痛 


,喷射 性 0 


< 


吐 嗜睡 或 烦躁 不 安 、 


惊厥 等 。 出 现 明显 脑膜 刺激 征 。 幼 婴 则 表现 为 前 囚 膨 隆 . 颅 缝 裂 开 。 此 期 可 出 现 脑 神经 障碍 ， 


最 常见 者 为 面 神 名 


向 ,运动 和 (或 ) 语 言 障碍 。 眼底 检查 可 见 视 乳 头 水 肿 、 视 神经 炎 或 脉络 膜 票 粒状 结核 结 节 。 


动 腿 神经 和 展 神经 次 痪 。 部 分 是 


患 儿 出 现 脑 炎 症状 及 体征 ,如 定 


3. 晚期 (昏迷 期 ) 约 1-3 JA, EREEREER, SIE RAI ERE. EEE 


强直 性 惊 


急剧 增高 


觅 频繁 发 作 。 患 儿 极 度 消瘦 ， 
致 脑 疝 ,致使 呼吸 及 心血 管 运动 中 枢 麻 疗 而 死亡 。 


舟 状 腹 。 常 出 现 水 E 


解 质 代谢 紊乱 。 最 终 因 颅 内 压 


不 典型 结核 性 脑膜 炎 的 表现 为 :四 婴 幼 儿 起 病 急 , 进展 较 快 ,有 时 仅 以 惊厥 为 主诉 ;@ 早 期 


出 现 脑 实质 


痪 ;@ 合 并 脑 结 核 瘤 者 可 似 颅 内 肿 } 
而 不 易 识别 ;@ 在 抗 结核 治疗 过 程 中 发 生 脑 膜 炎 时 , 常 表现 为 顿挫 型 。 


【诊断 】 


早期 诊断 主要 依靠 详细 的 病史 询问 ,周密 的 临床 观察 及 对 本 病 高 度 的 警惕 性 ,综合 资料 全 


面 分 析 ,最 可 笔 的 诊断 依据 是 脑脊液 中 查 见 结核 分 枝 杆菌 。 


1 


,可 表现 为 舞蹈 


或 精神 障碍 ;5 早期 出 现 脑 血 管 损害 者 ,可 表现 为 肢体 瘫 


染病 史 : 如 麻疹 、 百 日 咳 等 常 为 结核 病 恶 化 的 诱因 。 
2. 临床 表现 ” 凡 有 上 述 病 中 的 患 儿 出 现 性 格 改变 .头痛 .不 明 原 因 的 呕吐 .嗜睡 或 烦躁 不 安 


JETER RC 


3. 脑脊液 检查 “对 本 病 的 诊断 极为 重要 。 


窗 表 现 ;() 当 颅 外 结核 病变 极端 严重 时 ,可 将 脑膜 炎 表 现 掩 盖 


1. 病史 ”QD 结核 接触 史 : 大 多 数 结核 性 脑膜 炎 患 儿 有 结核 接触 史 , 特 别 是 与 家 庭 内 开放 性 
市 结核 患者 接触 史 ,对 小 婴儿 的 诊断 尤 有 意义 ;加 卡介苗 接种 史 : 绝 大 多 数 患 儿 未 接种 过 卡 介 


苗 ;@ 既 往 结核 病史 :尤其 是 1 年 内 发 现 结核 病 又 未 经 治疗 者 ,对 诊断 颇 有 帮助 ;@ 近 期 急性 传 


癌 性 便秘 时 , 即 应 考虑 本 病 的 可 能 。 眼 底 检 查 发 现 有 


永 络 膜 票 粒 结 节 对 诊断 有 帮助 。 


常规 检查 : 脑 消 液压 力 增高 ,外 观 无 色 透明 或 旺 毛 玻璃 样 ,蛛网 膜 下 腔 阻 塞 时 ,可 呈 黄 色 , 静 


置 12~24 小 
结核 瘤 破 演 
物 均 降 低 为 
40~50g/L。 


时 ,白细胞 数 可 >1000 x 10%L, 其 中 1/3 的 病例 分 类 
结核 性 脑膜 炎 的 典型 改变 。 和 蛋白 量 增高 ,一 般 多 为 


时 后 , 脑 次 液 中 可 有 蜘蛛 网 状 薄 膜 形成 , 取 之 涂 片 进 行 抗 酸 染 色 , 结核 分 枝 杆菌 检 
白细胞 数 多 为 (50~500)x 109L, 分 类 以 淋巴 细胞 为 主 ， 


但 急性 进展 期 ,脑膜 新 病灶 或 
以 中 性 粒 细胞 为 主 。 糖 和 握 化 
1.0~3.0g/L, 椎 管 阻塞 时 可 高 达 


让 将 液 改变 不 典型 者 需 重复 检查 ,动态 观察 变化 。 脑 


染色 镜 检 阳性 率 可 达 3090. 
4. 其 他 检查 
(1) 结核 分 枝 杆菌 抗原 检测 :以 ELISA 法 检测 脑 峭 液 结核 分 枝 杆 菌 抗 原 , 是 敏感 .快速 诊断 
结核 性 脑膜 炎 的 辅助 方法 。 
(2) 抗 结核 抗体 测定 ;以 ELISA 法 检测 结核 性 脑膜 炎 患 儿 脑 


抗体 


其 水 平常 高 于 血清 


Hil (5-10mD 沉淀 物 涂 片 抗 酸 


溶液 PPD-IgM 抗体 和 PPD-IgG 


FP 的 水 平 。PPD-IgM 抗体 于 病 后 2-4 天 开始 出 现 ,2 周 达 高 峰 ,至 8 周 


时 基本 降 至 正常 ,为 早期 诊断 依据 之 一 ;而 PPD-IgG 抗体 于 病 后 2 周 起 逐渐 上 升 ,至 6 周 达 高 峰 ， 


约 在 12 周 时 降 至 正常 。 


(3) 腺 


明显 增高 ,治疗 3 个 月 后 明显 降低 ,为 一 简单 .可靠 的 早期 诊断 方法 。 


TF Hit 4: Mif (adenosine deaminase, ADA) 活性 测定 :ADA 主要 存在 于 T 细 胞 中 , 有 
63%~100% 的 结核 性 脑膜 炎 患 者 脑 消 液 ADA 增高 (>9UL),ADA 


在 结核 性 脑膜 炎 发 病 1 个 月 内 


(4) 结核 菌 素 试验 :阳性 对 诊断 有 帮助 ,但 高 达 50% 的 患 儿 可 旺 阴性 反应 。 


(5) 脑 月 液 结核 分 枝 杆菌 培养 :是 诊断 结核 性 脑膜 炎 可 靠 的 依据 。 


(6) 聚合 酶 链 反 应 (PCR): 应 用 PCR 技术 在 结核 性 脑膜 炎 患 儿 脑 状 液 中 扩 增 出 结核 分 枝 杆 


菌 所 特有 的 DNA Hr Et, REEI A TC P R s EIC PLE DNA 被 准确 地 检测 。 

5. X £&,CT sk EESESR(MRI) £4 8596 的 结核 性 脑膜 炎 患 儿 的 胸 片 有 结核 病 改变 ,其 中 9096 
为 活动 性 病变 , 呈 票 粒 性 肺结核 者 占 48%。 胸 片 证 明 有 血行 播 散 性 结核 病 对 确诊 结核 性 脑膜 炎 
很 有 意义 。 脑 CT 在 疾病 早期 可 正常 , 随 着 病情 进展 ,可 出 现 基底 核 阴影 增强 , 脑 池 密度 增高 . 模 
糊 、 钙 化 ,脑室 扩大 、 脑 水 肿 或 早期 局 灶 性 梗死 症 。 

【 鉴别 诊断 】 

应 与 化 脓 性 脑膜 炎 ,病毒 性 脑膜 炎 、 隐 球菌 性 脑膜 炎 , 脑 肿瘤 进行 鉴别 。 

【并 发 症 及 后 遗 症 】 

最 常见 的 并 发 症 为 脑 积 水 、 脑 实质 损害 、 脑 出 血 及 脑 神经 障碍 。 其 中 前 3 者 是 导致 结核 性 
脑膜 炎 死亡 的 常见 原因 。 严 重 后 遗 症 为 脑 积 水 .肢体 瘫痪 .智能 低下 .失明 .失语 CIR E ER HE 
等 。 晚 期 结核 性 脑膜 炎 发 生 后 遗 症 者 约 占 2/3 ,而 早期 结核 性 脑膜 炎 后 遗 症 甚 少 。 

【治疗 】 

应 抓 住 抗 结核 治疗 和 降低 颅 高 压 两 个 重点 环节 。 

1. 一 般 疗法 ”应 卧床 休息 ,细心 护理 ,对 昏迷 患者 可 耶 鼻 饲 或 骨 肠 外 营养 ,以 保证 足够 热 
量 。 应 经 常 变换 体位 ,以 防止 压 疮 和 坠 积 性 肺炎 。 做 好 眼睛 .口腔 .皮肤 的 清洁 护理 。 

2. 抗 结核 治疗 ”联合 应 用 易 透 过 血 脑 屏障 的 抗 结核 杀菌 药物 ,分 阶段 治疗 。 

(1) 强化 治疗 阶段 :联合 使 用 INH .RFP .PZA 及 SM。 疗程 3~4 个 月 ,其 中 INH 每 H 15~25mg/kg， 
RFP 每 日 10~15mg/kg(<450mg/d),PZA 每 日 20~30mg/kg(<750mg/d),SM 每 日 15~20mg/kg(<750mg/d)。 


开始 治疗 的 1~2 周 ,将 INH 全 日 量 的 一 半 加 入 10% 和 葡萄糖 中 静脉 滴 注 , 余 量 口服 , 待 病情 好 转 
后 改 为 全 日 量 口服 。 


(2) 巩固 治疗 阶段 :继续 应 用 INH、RFP 或 EMB。RFP 或 EMB 9-12 个 月 。 抗 结核 药物 总 疗 
程 不 少 于 12 个 月 ,或 待 脑 疹 液 恢复 正常 后 继续 治疗 6 个 月 。 早 期 患者 采用 9 个 月 短程 治疗 广 
案 (3HRZS/6HR) 有效。 

3. HRABE “最早 于 10 天 即 可 出 现 , 故 应 及 时 控制 颅 内 压 ,措施 如 下 : 

(1) 脱水 剂 :常用 20% 甘露 醇 ,一 般 剂 量 为 每 次 0.5~1.0g/kg, 于 30 分 钟 内 快速 静脉 注入 ,4-6 
小 时 1 次 , 脑 疝 时 可 加 大 剂量 至 每 次 2g/kg。2~3 日 后 逐渐 减 量 ,7~10 日 后 停 用 。 

Q 利尿 剂 :乙酰 喉 胶 (diamox) 一 般 于 停 用 甘露 醇 前 1-2 天 加 用 该 药 ,每 日 20~40mg/k8 
(<0.75g/d) 口服 ,根据 颅 内 压 情况 ,可 服用 1-3 个 月 或 更 长 时 间 , 每 日 服 或 间 吹 服 ( 服 4 日 , 停 
3 日) 

(3) 侧 脑室 穿刺 引流 :适用 于 急性 脑 积 水 而 其 他 降 颅 压 措施 无 效 或 疑 有 脑 疝 形成 时 。 引 流 
量 根据 脑 积 水 严 重 程度 而 定 ,一般 每 日 50-200ml ,持续 引 流 时 间 为 1-3 周 。 有 室 管 膜 炎 时 可 巴 
侧 脑 室内 注 药 。 特 别 注意 防止 继 发 感染 。 

(4) 厦 椎 穿刺 减 压 及 峭 内 注 药 ; 适 应 证 为 : 颅 内 压 较 高 ,应 用 肾上腺 皮质 激素 及 甘露 醇 效 
果 不 明显 ,但 不 急需 做 侧 脑室 引流 或 没有 做 侧 脑室 引流 的 条 件 者 ;@ 脑 膜 炎症 控制 不 好 以 致 吴 
^ TERI : OWE PE >3.0g/L。 方 法 为 :根据 颅 内 压 情况 ,适当 放出 一 定量 脑 将 液 
BUE PSAL 53 岁 以 上 每 次 注入 INH 20~50mg 及 地 赛 米 松 2mg,3 岁 以 下 剂量 减 半 , 开 始 为 
每 日 1 次 ,1 周 后 酌情 改 为 隔日 1 次 .1 周 2 次 及 1 周 1 次 。2-4 周 为 1 疗程 。 

(5) 分 流 手术 : 若 由 于 脑 底 脑膜 粘连 发 生 梗阻 性 脑 积 水 时 ,经 侧 脑室 引流 等 难以 奏效 ,而 及 
痛 液 检查 已 恢复 正常 ,为 彻底 解决 颅 高 压 问题 ,可 考虑 做 侧 脑室 小 脑 延 链 池 分 流 术 。 

4. 糖 皮 质 激素 ”能 抑制 炎症 渗 出 ,从 而 降低 版 内 压 ,可 减轻 中 毒 症状 及 脑膜 刺激 症状 ， 

利于 脑 疹 液 循环 ,并 可 减少 粘连 ,从 而 减轻 或 防止 脑 积 水 的 发 生 ,是 抗 结核 药物 有 效 的 辅助 

疗法 ,早期 使 用 效果 好 。 一 般 使 用 小 尼 松 ,每 日 1-2mg/kg(<45mg/d),1 个 月 后 逐渐 减 基 ,疗程 

it 8-12 Ji]. 


5. 对 症 治疗 
惊厥 的 处 理 : 见 第 十 六 章 、 

) 水 .电解 质 烷 乱 的 处 理 :中 稀释 性 低 钠 血 症 :由 于 下 丘脑 视 上 核 和 室 旁 核 受 结核 炎症 渗 
Moai 使 垂体 分 沁 抗 利尿 激素 增多 ,导致 远 端 肾 小 管 重 吸 收 水 增加 ,造成 稀释 性 低 钠 
连 。 如 水 注 留 过 多 ,可 致 由 中 毒 , 出 现 尿 少 头痛、 频繁 呕吐 ` 反 复 惊厥 甚至 昏迷 。 治 疗 宜 用 396 
氮 化 钠 液 静脉 滴 注 ,每 次 6~12ml/kg, 可 提高 血 钠 5~10mmol/L, 同 时 控制 入 水量。@ 脑 性 失 盐 综 
合 征 : 结 核 性 脑膜 炎 患 儿 可 因 间 脑 或 中 脑 发 生 损 害 , 调 节 醛 固 酮 的 中 枢 失 灵 , 使 醛固酮 分 泌 减 
少 ;或 因 促 尿 钠 排 汇 激 素 过 多 ,大 二 Na 由 肾 排出 ,同时 带 出 大 量 水 分 ,造成 脑 性 失 盐 综合 征 。 
应 检测 血 钠 、 尿 钠 , 以 便 及 时 发 现 ,可 用 2 : 1 等 张 含 钠 液 补充 部 分 失去 的 体液 后 酌情 补 以 396 A 
化 钠 液 以 提高 血 钠 浓度 。 国 低 钾 Ter 宜 用 含 0.2% SULLA IEKA BRE GT E, eX IRR 

6. 随访 观察 复发 病例 全 部 发 生 j 后 4 年 内 , 绝 大 多 数 在 2-3 年 内 。 停 药 后 随访 观察 
至 少 3~5 年 , 凡 临 床 症 状 消失 , 脑 疹 液 正常 ,疗程 结束 后 2 年 无 复发 者 , 方 可 认为 治愈 。 

【预后 ) 

与 下 列 因 素 有 关 : 呈 治疗 早晚 :治疗 越 晚 ,病死 率 越 高 ,早期 病例 无 死亡 ,中 期 病死 率 为 
大 24.9%; 四) 年龄 :年龄 越 小 ,脑膜 炎症 发 展 越 快 , 越 严重 ,病死 率 越 高 ;@ 病 
期 和 病 型 :早期 .浆液 型 预后 好 ,晚期 .脑膜 脑 炎 型 预后 差 ;@ 结 核 分 枝 杆 菌 耐 药性 : 原 发 耐 药 菌 
株 已 成 为 影响 结核 性 脑膜 炎 预 后 的 重要 因素 ;@ 治 疗 方法 :剂量 不 足 或 方法 不 当时 可 使 病程 迁 
延 , 易 出 现 并 发 症 。 


左 、 浴 伏 结核 感染 


由 结核 分 校 杆菌 感染 引起 的 结核 菌 素 试验 阳性 ,除外 卡介苗 接种 后 反应 ,X 线 胸 片 或 临 
无 活动 性 结核 病 证 据 者 , 称 潜伏 结核 感染 (atent tuberculosis infection)。 
【诊断 要 点 】 


1. 病史 ”多 有 结核 病 接触 史 。 

2. 临床 表现 ”有 或 无 结核 中 毒 症状 ,体格 检查 可 无 阳性 发 现 。 
3. 胸部 X 线 检查 ”正常 。 

4. 结核 菌 素 试 验 ”阳性 。 

5. 应 注意 与 慢性 扁桃 体 炎 .反复 上 呼吸 道 感染 ,泌尿 道 感 染 及 风湿 热 相 鉴 别 。 

【治疗 】 

下 列 情况 按 预 防 性 抗 结核 感染 治疗 :OD 接种 过 卡介苗 ,但 结核 菌 骨 试验 最 近 2 年 内 硬结 直 
径 增 大 之 10mm 者 可 认定 为 自然 感染 ;@ 结 核 菌 素 试验 反应 新 近 由 阴性 转 为 阳性 的 自然 感染 者 ; 
GER ER 验 旦 强 阳性 反应 的 婴 幼 儿 和 少年 ;@ 结 核 菌 素 试 验 阳性 并 有 早期 结核 中 毒 症状 

者 ;结核 试验 阳性 而 同时 因 其 他 疾病 需 用 糖 皮质 激素 或 其 他 免疫 抑制 剂 者 ;@@O 结 核 菌 素 
试验 阳性 ,新 患 诬 疹 或 百日咳 的 小 儿 ;@ 结 核 菌 素 试验 阳性 的 人 类 免疫 缺陷 病毒 感染 者 及 艾滋 
病 患 儿 。 


第 四 节 深 宁 部 真菌 病 


TELS C deep mycosis) 是 指 致 病 真 菌 不 仅 侵 犯 皮肤 .黏膜 而 且 侵 犯 深部 组 织 和 内 脏 所 致 
真菌 广泛 分 布 于 自然 界 , 某 些 真 菌 可 以 感染 人 体 而 致 病 。 致 病 真菌 分 为 两 大 类 :中 原 
发 病原 菌 : 如 组 织 胞 浆 菌 . 球 孢 子 菌 .新 型 隐 球 菌 . 芽 di ;条 件 致 病 ioci Dea ia 
等 。 FESTER i 为 继 发 感染 ， 多 在 糖尿 病 .血液 病 肿瘤 .大 面积 烧伤 严重 内 

j 出 上 发 病 ;或 长 期 应 用 抗生素 i e Files .免疫 抑制 剂 ， Tm 


u 


下 者 可 致死 亡 。 深 部 


hm 


群 失调 或 抑制 了 机 体 的 免疫 反应 而 诱发 。 深 部 真菌 感染 临床 表现 复杂 , 严 
真菌 病 的 临床 诊断 通常 依 病原 体 和 感染 部 位 而 定 。 


【 病因 和 发 病 机 制 | 】 

真菌 从 生长 形态 上 主要 可 分 为 酵母 菌 和 丝 状 真菌 。 醇 母 菌 中 与 人 类 疾病 相关 的 常见 致 病 
菌 有 念珠 菌 属 和 隐 球 菌 , 丝 状 真菌 中 主要 有 曲霉 菌 . 根 俭 属 及 皮肤 真菌 。 但 也 有 部 分 真菌 在 组 
织 内 和 在 培养 基 内 分 别 呈 现 一 种 以 上 形态 , 则 称 为 双 相 真菌 ;由 这 类 真菌 引起 的 疾病 主要 有 组 
织 胞 浆 菌 病 、 芽 生 菌 病 ,孢子 丝 菌 病 , 球 孢 子 菌 病 .类 球 孢子 菌 病 等 。 

真菌 一 般 不 产生 毒素 ,其 致 病 作 用 主要 与 真菌 在 人 体内 感染 部 位 繁殖 所 引起 的 理化 损伤 及 
所 产生 的 酶 类 酸性 代谢 产物 有 关 ; 一 些 真菌 还 可 引起 轻重 不 一 的 变态 反应 。 真 菌 病 常见 的 病 
理 变化 有 :@D 轻 度 非特 异性 炎症 ;@ 化 月 性 炎症 ,由 大 量 中 性 粒 细胞 浸润 所 形成 的 小 腑 和 肿 ,如 念 
珠 菌 病 、 曲 笑 病 毛竹 病 等 ;@ 坏 死 性 炎症 ,可 出 现 大 小 不 等 的 坏死 灶 , 常 伴 有 明显 的 出 血 ,而 炎 
症 细胞 相对 较 少 ,可 见于 毛 考 病 、 曲 才 病 等 ;@ 结 核 样 肉芽 肿 形成 ;@ 真 菌 败血症 , 即 真 菌 入 血 ， 
引起 全 身 播 散 性 感染 ,累及 多 脏 器 。 

【 治疗 原则 】 

1. 一 般 治 疗 

(1) 积极 治疗 原 发 病 ,去 除 病因 。 

(2) 严格 掌握 抗生素 , 糖 皮质 激素 和 免疫 抑制 剂 的 用 药 指 征 , 尽 可 能 少 用 或 不 用 这 些 药物 。 

(3) 加 强 护理 和 支持 疗法 ,补充 维生素 和 微量 元 素 。 

(4) 对 于 皮肤 和 口腔 黏膜 感染 ,大 多 选用 制 霉 菌 素 ,形成 局 限 性 病灶 的 可 和 畏 以 手术 治疗 ,以 
过 敏 症 状 为 主要 临床 表现 者 可 同时 对 症 使 用 抗 组 胺 药物 , 隐 球 菌 性 脑膜 炎 除 抗 真菌 治疗 外 , 须 
采用 降 颅 内 压 的 措施 ,包括 必要 时 行 侧 脑室 引流 术 。 

2. 抗 真菌 治疗 ”针对 病原 菌 选择 抗 真 菌 药物 ,如 两 性 霉 素 B .5- 氢 胞 喀 啶 、 氢 康 唑 、 伊 曲 康 
唑 及 制 霉菌 素 等 。 


L.S OK Dep ei 
念珠 菌 病 (candidiasis) 是 由 念珠 菌 属 引起 的 皮肤 8h M ERRAI ex ^k , T. Pk exp VE AERE 


少数 可 引发 败血症 。 大 多 数 为 机 会 性 感染 ,本 病 多 见于 儿童 ,有 的 自 婴 儿 发 病 后 长 期 潜伏 至 成 
人 时 再 发 病 。 引起 人 类 感染 的 主要 菌 种 有 白 念 珠 菌 (candida albicans)、 热 带 念珠 菌 、 克 
菌 .光滑 念珠 菌 等 ,最 常 引起 人 类 疾病 的 念珠 菌 是 白 念珠 菌 。 白 念 珠 菌 是 一 种 假 丝 酵母 菌 ， 
体 呈 圆 形 或 椭圆 ,主要 以 出 芽 方 式 繁殖 ,产生 芽 生 孢子 和 假 菌 丝 , 革 兰 染 色 阳性 。 白 念珠 菌 
于 条 件 致 病菌 ,通常 存在 于 正常 人 皮肤 .口腔 、 上 乎 吸 道 . 肠 道 及 阴道 等 处 ,健康 小 儿 带 菌 率 


属 
剂 ,放疗 .化 疗 、 
: 粒 细胞 减少 等 易 患 因素 时 ,可 出 现 念珠 菌 病 。 念 珠 菌 病 按照 临床 表现 可 分 为 


5%~30%- 当 患者 存在 长 期 大 量 使 用 广 谱 抗生素 ,肾上腺 皮质 激素 和 (或 ) 铭 疫 抑 
导管 插入 以 及 中 必 
各 膜 念珠 菌 病 .皮肤 念珠 菌 病 .念珠 菌 变 态 反应 和 系统 性 念 球菌 病 等 。 也 可 划分 为 皮肤 笑 腊 型 


和 内 脏 型 两 大 类 。 可 哇 急性、 亚 急 性 或 慢性 。 内 脏 型 临床 表现 多 种 多 样 。 
(It 


1. 皮肤 黏膜 型 ”好 发 于 新 生 儿 和 小 婴儿 ,尤其 是 肥胖 多 汗 者 。 在 新 生 儿 期 肛 周 AER PER 
及 腹股沟 等 尿布 包 庄 区 最 易 受 损 ,其 次 为 腋窝 . 颈 前 及 下 颌 。 以 擦 伤 最 常见 ,皮肤 皱 裙 处 可 见 皮 
肤 潮红 ,糜烂 ,边界 清楚 ,上 有 灰白 色 脱 丑 ,周围 见 散在 的 红色 丘疹 .小 水 疱 或 脓 瘤 如 患者 有 免 
疫 缺 陷 , 皮 肤 可 旦 肉芽 肿 改 变 。 播 散 型 可 见 全 身 性 票 粒 疹 。 忒 膜 受 损 以 鹅 口 疮 (thmsh) 最 多 见 ， 
在 类 . 齿 眼 、 上 下 肚 玫 膜 表面 出 现 白色 乳 凝 块 样 物 ,不 易 擦 去 ,强行 剥削 后 可 见 鲜红 色 麻 炬 面 ,可 


第 十 章 ”感染 性 疾病 


有 滋 血 。 免 疫 功 能 低下 时 ,黏膜 病变 由 舌 . 颊 黏膜 昔 延 至 咽喉 .气管 和 食管 。 

2. ARER 

(1) 消化 道 念 珠 菌 病 (gastrointestinal candidiasis): 最 常见 为 念珠 菌 肠炎 (candida enteritis), 常 
伴 低热 ,发 生 在 腹泻 基础 上 ,大 便 为 稀 便 ,水 样 便 或 豆腐 酒 样 便 , 多 泡沫 ,有 发 酵 气味 ,每 日 3 次 
至 十 余 次 不 等 。 严 重 者 形成 肠 黏 膜 溃疡 而 出 现 便血 。 

念珠 菌 食管 炎 的 主要 症状 为 恶心 .呕吐 ,拒食 .吞咽 困难 ` 流 泛 。 年 长 儿 诉 胸骨 下 疼痛 烧灼 
感 和 吞咽 痛 。X 线 检查 见 食 管 狭窄 ,蠕动 改变 。 食 管 镜 检 可 见 白色 厚 膜 。 

(2) 呼吸 道 念珠 菌 病 (respiratory candidiasis): 以 念珠 菌 性 肺炎 (candida pneumonia) 多 见 , 由 
于 呼吸 道 柱状 上 皮 细 胞 具有 对 真菌 侵袭 的 自然 抵抗 力 , 原 发 念珠 菌 性 肺炎 罕见 ,大 多 继 发 于 婴 
幼儿 细菌 性 肺炎 ,肺结核 及 血液 病 , 亦 可 从 口腔 直接 蔓延 或 经 血行 播 散 。 起 病 缓慢 ,临床 表现 为 
支气管 肺炎 的 症状 体征 , 常 咳 出 无 色 胶 冻 样 痰 ,有 时 带 血 丝 ,可 闻 及 中 小 湿 嘿 音 , 当 病灶 融合 时 
可 出 现 相 应 肺 实 变 体征 。X 线 表现 与 支气管 肺炎 相似 。 抗 生 素 治 疗 无 效 , 病 程 迁 延 。 

(3) 泌尿 道 念珠 菌 病 (urinary tract candidiasis): 全 身 性 念珠 菌 病 患者 常见 肾 内 病灶 ,多 为 白 
念珠 菌 经 血行 播 散 所 致 , 肾 皮质 和 般 质 均 可 见 小 脓肿 。 轻 者 临床 症状 不 明显 , 重 者 出 现 尿频 、 尿 
急 、 尿 痛 及 肾 功 能 改变 。 

(4) 播 散 性 念珠 菌 病 综合 征 和 念珠 菌 菌 血 症 (syndrome of disseminated candidiasis and 
candidemia): 主要 表现 为 长 期 发 热 ,在 原 发 病 ( 白 血 病 、 恶 性 肿瘤 等 ) 的 基础 上 体温 增高 ,症状 加 
重 ,全 身 状况 恶化 。 念珠 菌 播 散 H CERE AE TREE ,常见 心肌 炎 、 心 内 膜 炎 心包 炎 、 肾 小 脓肿 、 
脑膜 炎 SEITE 、 眼 炎 和 肺炎 等 。 念 珠 菌 心 内 膜 炎 的 装 生 物 较 大 上 且 易 发 生 栓塞 ; 亦 可 经 血行 播 散 
引起 脑膜 炎 、 脑 脓肿 ,病死 率 高 。 

【诊断 ) 

1. 真菌 检查 ” 因 念 珠 菌 是 常 驻 菌 ,从 皮肤 黏膜. 痰 、 娄 等 标本 中 查 到 孢子 不 能 肯定 其 为 臻 
病菌 ,必须 在 显微镜 下 见 到 出 芽 的 酵母 菌 与 假 菌 丝 ,结合 临床 表现 才能 确定 念珠 菌 病 的 诊断 。 
Q@ 病 灶 组 织 或 假 膜 、 渗 液 等 标本 显微镜 检查 ,可 见 厚 膜 移 子 及 假 菌 丝 ,多 次 显微镜 检查 阳性 有 诊 
断 意义 ;@) 标 本 真菌 培养 1 周 内 出 现 乳 白色 光滑 菌落 ,菌落 数 大 于 5006 ,有 诊断 意义 。 

2. 病理 诊断 ”病理 组 织 中 发 现 真菌 和 相应 病理 改变 即 可 确诊 。 

3. 眼底 检查 ”念珠 菌 菌 血 症 患 者 视网膜 和 脉络 膜 上 可 见 白 色 云 雾 状 或 棉 球 样 病灶 。 


limi 


(à EK pw 
隐 球 菌 病 ( cryptococcosis) 是 一 种 侵袭 性 真菌 疾病 ,是 由 隐 球 菌 属 中 某 些 种 或 变种 引起 的 深 
部 真菌 感染 。 致 病菌 主要 是 新 型 隐 球 菌 Ceryptococcus neoformans), 新 型 隐 球 菌 有 3 个 变种 , 即 新 
型 隐 球 菌 新 型 变种 . 格 特 变 种 和 上 海 变 种 。 按 照 血 清 型 分 类 可 分 为 A、B、.C.D 及 AD 型 5 型 ,此 
外 尚 有 少量 不 确定 型 。 
新 型 隐 球 菌 广泛 分 布 于 自然 界 , 存 在 于 土壤 . 干 便 类 ,水 果 itte IE AERE s TE 
干燥 钥 烘 中 可 以 生存 达 数 年 之 久 ,是 人 的 主要 传染 源 。 一 般 认 为 该 菌 可 经 呼吸 道 或 皮肤 黏膜 破 
损 处 侵入 人 体 ,血行 播 散 至 脑 .骨骼 和 皮肤 。 有 80% 的 病例 中 枢 神 经 系统 受 损 ,可 能 为 隐 球 菌 从 
负 腔 沿 咱 神经 及 淋巴 管 传 至 脑膜 所 致 。 正 常人 血清 中 存在 可 溶性 抗 隐 球 菌 因 子 ERR ER nn ik 
乏 , 故 有 利于 隐 球 菌 生长 繁殖 。 新 型 隐 球 菌 属 醉 母 菌 ,在 脑 峭 液 , 痰 液 或 病灶 组 织 中 呈 圆 形 或 半 
圆 形 ,直径 约 5~20um , 四周 包围 肥厚 的 胶 质 样 夹 膜 。 该 菌 以 芽 生 方式 繁殖 ,不 生成 假 菌 丝 , 芽 生 
钨 子 成 熟 后 脱落 成 独立 个 体 。 新 型 隐 球 菌 除 主要 侵袭 中 枢 神经 系统 外 , 亦 可 播 散 至 肺 部 .皮肤 、 
黏膜 .骨骼 ,关节 和 其 他 内 脏 , 呈 急性 或 慢性 病程 ,各 年 龄 均 可 发 病 。 
【临床 表现 】 


1. PARR ET ERRAR A (cryptococcal meningitis) 是 真菌 性 脑膜 炎 中 最 常见 的 类 型 .起 病 组 
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第 十 章 ”感染 性 疾病 


不 同 程度 发 热 . 阵 发 性 头痛 并 逐渐 加 重 恶心. 哎 吐 眩晕。 数 周 或 数 月 后 可 出 现 颅 内 压 增 高 的 
症状 及 脑 神经 受累 的 表现 , 常 伴 有 眼底 渗 出 和 视网膜 渗 出 性 改变 。 有 时 出 现 精 神 症状 ,如 抑郁 、 
淡漠 . 易 激 动 。 晚 期 可 出 现 偏瘫 ` 共 济 失调 . 抽 摘 . 锚 迷 等 。 临 床 表 现 颇 似 结核 性 脑膜 炎 ,但 有 间 
吹 性 自然 缓解 。 如 隐 球 菌 肉芽 肿 局 限于 脑 某 一 部 位 ,临床 表现 与 脑 脓 肿 或 脑 肿瘤 相似 。 
2. 肺 隐 球菌 病 (pulmonary cryptococcosis) 常 与 中 枢 神 经 系统 感染 并 存 , 亦 可 单独 发 生 。 起 
病 缓慢 , 常 无 明显 症状 而 被 忽略 。 如 出 现 症状 , 则 与 肺结核 不 易 区 分 ,如 低热 .乏力 EIE GT 
体重 减轻 等 ,多 趋 自 愈 。 少 数 患 儿 呈 急性 肺炎 的 表现 ,如 病灶 延 及 胸膜 ,可 有 胸痛 和 胸膜 渗 出 。 
X 线 片 可 显示 单 侧 或 双 侧 块 状 病变 , 亦 可 为 广泛 性 浸润 .支气管 周围 浸润 或 栗 粒 状 病变 ,但 不 侵 
犯 肺 门 或 纵隔 淋巴 结 。 肺 部 感染 一 般 预 后 良好 。 
3. 皮肤 黏膜 隐 球 菌 病 (mucocutaneous cryptococcosis) ”皮肤 黏膜 隐 球 菌 病 很 少 单独 发 生 , 寿 
为 全 身 性 隐 球 菌 病 的 局 部 表现 ,可 能 由 脑膜 . 肺 部 或 其 他 病灶 播 散 所 致 。 皮 肤 隐 球菌 病 主 要 表 
MAES 丘疹、 硬结 .肉芽 肿 等 ,中 央 可 见 坏死 ,形成 溃疡 .瘘管 等 。 黏 膜 损 害 见 于 口腔 、 
鼻 咽 部 ,表现 为 结 节 溃疡 和 肉芽 肿 样 ,表面 覆盖 黏 性 渗 出 性 薄膜 。 
【诊断 】 
1. 病原 体检 查 ”四 墨汁 染色 法 :是 迅速 .简便 .可靠 的 方法 ,根据 受 损 部 位 不 同 , 取 所 需 检 
查 的 新 鲜 标 本 ,如 脑脊液 Deut .病灶 组 织 或 渗 液 等 , 置 于 玻 片 上 ,加 墨汁 1 滴 , 镀 以 盖 玻 片 ,在 显 
微 镜 暗 视野 下 找 隐 球菌 ,可 见 圆 形 菌 体 ,外 周 有 一 圈 透 明 的 肥厚 荚 膜 ,内 有 反光 孢子 ,但 无 菌 丝 。 
反复 多 次 查找 阳性 率 高 。 脑 消 液 应 离心 后 取 沉 淀 涂 片 。@ 真 菌 培养 : 取 标 本 少许 置 于 沙 氏 培养 
基 中 ,在 室温 或 37 培养 3-4 天 可 见 菌落 长 出 。 
2. 血清 学 检查 ”由 于 患者 血清 中 可 测 到 的 抗体 不 多 ,因此 检测 抗体 阳性 率 不 高 ,特异 性 不 
强 , 仅 作为 辅助 诊断 。 通 常 检 测 新 型 隐 球 菌 抗原 ， 以 乳胶 凝集 试验 (latex agglutination test) 灵敏 
而 特异 , 且 有 估计 预后 和 疗效 的 作用 
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SH (aspergillosis) 是 由 致 病 曲霉 (aspergillus) 所 致 的 疾病 。 

病因 和 发 病 机 制 】 

符 属 丝 状 真菌 ,是 一 种 常见 的 条 件 致 病 性 真菌 。 曲 霉 广 布 自然 界 ,存在 于 土 坊 ` 空 气 . 植 
VI ,野生 动物 或 家 禽 及 飞鸟 的 皮毛 中 ,也 常见 于 农田 . 马 棚 . 牛 栏 . 谷 仓 等 处 。 可 寄生 于 正常 人 的 
皮肤 和 上 呼吸 道 ,为 条 件 致 病菌 。 过 敏 体质 者 吸入 曲 雷 钨 子 可 触发 IgE 介 导 的 变态 反应 而 引起 
支气管 痉挛 。 引起 人 类 疾病 常见 的 有 烟 曲 霉 (aspergillus fumigatus) 和 黄 曲 霉 (aspergillus flavus). 
致 病菌 主要 经 呼吸 道 吸 入 侵犯 肺 部 ,也 可 侵犯 皮肤 . 秋 膜 。 严 重 者 可 发 生 败 血 症 , 使 其 他 组 织 和 
系统 受累 。 近 年 来 证 明 -一 些 曲 霉 可 致癌 

床 表现 】 

1. Ai h BS (pulmonary aspergillosis) 最 常见 ,多 发 生 在 慢性 肺 部 疾病 基础 上 。 临 床 表现 
分 两 型 :四 时 霉 性 支气管 - 肺炎 (aspergillus bronchopneumonia): 大 量 曲霉 孢子 被 吸入 后 引起 急性 
支气管 炎 , 若 菌 丝 侵袭 肺 组 织 , 则 引起 广泛 的 浸润 性 肺炎 或 局 限 性 肉芽 肿 , 也 可 引起 坏死 .化 肤 ， 
形成 多 发 性 小 脓肿 。 急 性 起 病 者 高 热 或 不 规则 发 热 .咳嗽 , 气 促 、 咳 绿色 脓 痰 ;慢性 者 见 反复 咳 
嗽 ,咯血 等 类 似 肺结核 症状 。 肺 部 体征 不 明显 或 亲 及 粗 湿 哆 音 。X 线 检查 见 肺 纹理 增多 , 肺 部 
可 见 弥漫 性 斑 片 状 模糊 阴影 。 CORE HL REIS ( aspergilloma , fumgusball): 常 在 支气管 扩张 . 肺 结 
核 等 慢性 肺 疾 患 基础 上 发 生 , 菌 丝 体 在 肺 内 空 腔 中 演 殖 .聚集 并 与 纤维 蛋白 和 黏膜 细胞 形成 球 
形 肿 物 ,不 侵犯 其 他 肺 组 织 。 多 数 患 者 无 症状 或 表现 原 发 病症 状 , 或 出 现 发 热 .咳嗽 Cas IZ 
液 脓 痰 ,其 中 含 绿 色 颗 粒 。 由 于 菌 球 周 轩 语 的 血管 网 ,可 反复 咯血 。 肺 部 X 线 检查 可 见 贺 
形 曲 霉 球 悬 在 空洞 内 ,形成 一 个 新 月 体 透 亮 区 ,有 重要 的 诊断 价值 。 
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【 临 


2. 变态 反应 性 曲霉 病 (allergic aspergillosis) 过 敏 体质 者 吸入 大 量 含有 曲霉 孢子 的 尘埃 , 引 
iC E 48 .支气管 哮喘 .支气管 炎 或 变 应 性 肺 曲 霉 病 。 吸 和 后 数 小 时 出 现 跨 息 .咳嗽 和 咳 痰 ， 


可 伴 发 热 。 大 多 数 患者 3~4 天 缓解 ,如 再 吸入 又 复发 上 述 症状 。 痰 中 可 检 出 大 量 哮 


酸性 粒 细胞 


和 菌 丝 ,培养 见 烟 重 色 遇 短 生 长 。 血 嗜 酸性 粒 细胞 增多 (>1.0 x 10*/L), tft if IgE>1000ng/ml。 


3. & £r E df Eos C disseminated aspergillosis) 多 见于 原 发 性 或 继 发 性 免疫 缺陷 


者 。 曲 霉 多 


由 肺 部 病灶 进入 血液 循环 , 播 散 至 全 身 多 个 胜 器 。 白 血 病 .恶性 淋巴 瘤 ,肿瘤 ,慢性 肺 部 疾患 .长 


是 发 生 本 病 的 诱因 。 其 临床 表现 随 所 侵犯 的 脏 器 而 异 ， 


临床 上 以 发 


最 常见 。 累 及 心 内 膜 ,心肌 或 心包 ,引起 化 脓 坏死 和 肉芽 肿 。 中 枢 神 


经 系统 受累 引起 脑膜 炎 和 脑 脓肿 .消化 系统 以 肝 受 累 多 见 。 
【诊断 ] 


1. 病原 体检 查 ” 取 自 患处 的 标本 进行 直接 涂 片 或 培养 , 涂 片 可 见 菌 丝 或 曲 必 孢 子 ,培养 见 


曲霉 生长 。 曲 每 是 实验 室 党 


断 价值 。 


见 的 污染 菌 ,必须 反复 涂 片 或 培养 ,多 次 阳性 且 为 同一 菌 种 才 有 诊 


2. 病理 组 织 检查 ” 取 受 损 组 织 或 淋巴 结 活体 组 织 检查 ,可 根据 真菌 形态 确诊 。 尤 其 对 播 散 


性 曲霉 病 ,可 及 时 作出 诊断 


It. HEUK PR 


组 织 胞 浆 菌 病 (histoplasmosis) 是 由 英 膜 组 织 胞 浆 菌 (histoplasma capsulatum) 引起 的 一 种 传 
染 性 很 强 的 真菌 病 , 荚 膜 组 织 胞 浆 菌 是 一 种 双 相 真菌 ,在 自然 界 中 以 菌 丝 形态 存在 ,在 人 体 组 织 
中 则 以 酵母 菌 形态 出 现 .以 出 什 方 式 繁殖 。 本 菌 存在 于 被 蝙蝠, 鸡 关 等 污染 的 土壤 中 ,在 污染 严 


重 的 地 区 可 见 组 织 胞 浆 菌 病 的 区 域 性 暴发 和 流行 。 人 类 感染 的 主要 途径 是 经 呼吸 道 吸 人 小 分 
生 孢 子 ,分 生 孢 子 芽 增殖 成 酵母 菌 ,引起 肺 部 感染 ,经 血 源 播 散 到 单 核 - 巨 唆 细 胞 系统 ,可 累及 全 


身 各 脏 器 。 细 胞 介 导 的 免疫 能 使 病变 局 限 ,形成 肉芽 肿 ,不 治 自 愈 ,临床 上 无 症状 。 免 疫 功 能 低下 
者 菊 膜 组 织 胞 浆 菌 可 自 肺 部 病灶 经 淋巴 和 血液 播 散 到 全 身 各 脏 器, 引起 广泛 病变 。 目 前 认为 ,了 [型 


入 型 变态 反应 参与 了 肺 组 织 胞 浆 菌 病 的 发 病 。 组 织 胞 浆 菌 病 以 侵犯 单 核 - TIE 


胞 系统 或 肺 


部 为 主 ,可 累及 全 身 各 脏 器 。 本 病 半数 患者 为 儿童 ,以 6 个 月 至 2 岁 发 病 率 最 高 , 且 多 为 播 散 型 。 


【 临床 表现 】 

一 般 分 为 3 型 : 

1. 急性 肺 组 织 胞 浆 菌 病 (acute pulmonary histoplasmosis) 起 病 急 ,发 热 、 寒 战 、 
呼吸 困难 , 肺 部 可 闻 及 湿 嘿 音 , 肝 脾 肿 大 ,胸部 X 线 检查 可 见 弥 温 性 与 多 个 浸润 区 
可 见 多 个 大 小 分 布 一 致 的 钙化 点 ,为 本 病 特 征 。 


咳嗽 ,胸痛 、 
, 愈 后 再 检查 


2. 慢性 肺 组 织 胞 浆 菌 病 (chronic pulmonary histoplasmosis) 可 由 肺 部 原 发 病灶 草 延 而 致 ， 


亦 可 为 二 重 感染 。 病 程 长 , 肺 部 旦 进行 性 、 退 化 性 病变 。 任 何 年 龄 均 可 发 病 ,2 岁 以 下 婴 幼 儿 最 
多 见 ,病死 率 高 。 临 床 表 现 很 似 肺结核 ,发 热 .咳嗽 ,盗汗 .乏力 \ 体 重 下 降 。 胸 部 X 线 检查 可 见 


肺 实 变 ,以 单 或 双 侧 上 肺 多 见 , 部 分 患者 肺 尖 形成 空洞 。 病 情 进行 性 加 重 , 最 终 导致 
肺 功能 减退 。 

3. 播 散 性 组 织 胞 奖 菌 病 (disseminated histoplasmosis) 多 数 患者 免疫 功能 低下 
婴 幼儿 。 起 病 急 缓 不 一 ,全 身 症 状 明显 ,发 热 ,寒战 ,咳嗽 .呼吸 困难 ,头痛 胸痛、 腹 ; 
脾 及 淋巴 结 肿 大 . 低 色素 性 贫血 .白细胞 减少 .血小板 减少 等 。 

【诊断 ] 

1. 病原 体检 查 ” 痰 . 尿 、 血 、 骨 能 和 分 泌 物 涂 片 或 培养 分 离 出 组 织 胞 浆 菌 ,或 病 


市 纤维 化 和 


,1/3 发 生 于 


P fS tfo AF 


里 切片 发 现 


醇 母 型 真菌 即 可 确诊 ， 播 散 型 患者 周围 血 涂 片 瑞 氏 染色 在 中 性 粒 细胞 和 单 核 细胞 内 、 外 见 盟 型 


芽 状 的 酵母 型 组 织 胞 北 菌 
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2. 组 织 胞 浆 菌 素 皮 肤 试验 ” 皮 试 后 48~72 小 时 看 结果 ,以 红肿 硬结 三 5mm 为 阳性 。 阳 性 


提示 过 去 或 现在 有 感染 。 


3. 组 织 胞 浆 菌 抗体 检测 ”中 补体 结合 


试验 :检测 抗体 敏感 性 高 特异 性 强 ,抗体 滴 度 三 1 : 8 


或 近期 升 高 4 售 以 上 为 阳性 ;@ 酶 联 免疫 吸附 试验 :简便 易 行 , 滴 度 宇 1 : 16 为 阳性 。 人 免疫 功能 


低下 者 可 呈 假 阴性 。 


4. 组 织 胞 浆 菌 抗 原 检测 ”从 血清 、 尿 液 . 脑 峭 液 中 可 检 出 抗原 ,阳性 示 活 动 性 感染 。 对 免疫 


缺陷 的 患者 更 具 诊 断 意 义 。 
[ 鉴别 诊断 】 


儿童 患者 的 临床 表现 颇 似 血液 病 或 肺结核 等 , 须 加 鉴别 。 


(一 ) 念珠 菌 病 
1. 制 霉菌 素 (nystatin) 


六 、 抗 真菌 治疗 


(1) 局 部 用 药 : 可 制 成 油 剂 箱 剂 ,粉剂 溶液 等 ,浓度 为 含 制 咒 菌 素 10 万 U/g 或 10 万 Uml 
基质 , 依 患者 具体 情况 选用 一 种 剂型 局 部 涂 擦 ,每 日 2~4 次 。 


(2) 口服 : 肠 道 念珠 菌 病 可 给 予 制 考 菌 素 


万 ~80 万 U,2 岁 以 上 每 日 100 万 ~200 万 U, 分 3-4 次 饭 前 服 月 
全 部 由 类 便 排出 。 不 良 反 应 有 恶心 .呕吐 E818 


G) 雾 化 吸入 :适用 于 呼吸 系统 念珠 菌 ; 


化 吸入 。 


2. MERE B(amphotericin B) 为 多 烯 类 抗 4 


素 ,与 真菌 胞 膜 上 的 固 醇 类 结合 ,改变 膜 的 


通 透 性 ,使 菌 体 破坏 ,起 杀菌 作用 。 是 目前 ; 

静脉 滴 注 :开始 宜 用 小 量 , 每 日 0.1mg/kg, 如 无 不 良 反 应 , 浙 
个 月 。 静脉 注射 时 用 5% 葡萄 糖 液 稀释 , 浓 
6 小 时 滴 完 。 浓 度 过 高 易 引 起 静脉 炎 , 滴 速 过 快 可 发 4 
E, TRE H 


PERR B 对 肝 , 肾 .造血 系统 有 一 定 毒 怕 
贫血 .血小板 减少 .血栓 性 静脉 炎 等 副作用 
给 予 阿司匹林 ,严重 者 可 静脉 满 注 氧化 可 
常规 及 肝 , 肾 功能 ,血清 肌 栈 >221 pmol/L (2. 
时 应 停 药 , 停 药 2.5 JE B I E , ADA 
液 部 位 宜 先 从 四 上 肢 远 端 小 静脉 开始 。 


3. 5- SK HEE E (S-fluorocytosine) 是 一 种 口 月 
的 抑制 作用 。 与 两 性 霉 索 B 合用 时 可 减少 
剂量 为 每 日 50~150mg/kg, 分 4 次 口服 ,疗程 4~6 


中 性 粒 细胞 和 血小板 减少 、 肝 肾 损伤 。 


4. RE (ketoconazole) 合成 的 口服 
醇 的 合成 ,改变 真菌 细胞 的 通 透 性 ,导致 真菌 死 
对 念珠 菌 病 疗 效 均 显 车。 开始 剂量 :体重 : 
200-400mg; 1-4 岁 者 每 日 口服 50mg;5~12 岁 者 
剂量 时 ,可 有 恶心 .呕吐 一 过 性 低 胆固醇 血 症 
5. Sg EIE (fluconazole) 双 三 唑 类 抗 真菌 药 


度 不 超过 0.05~0.1mg/ml ,组 
E 抽 搞 ,心律 失常 .血压 又 降 ,甚至 心跳 停 捕 。 
岗 恶 心 .呕吐 、 腹 痛 、 
j ,可 于 治疗 前 半 小 时 及 治疗 后 3 小 时 
药 期 间 ,应 每 隔 3~7 天 检查 血 、 尿 
时 用 药 应 减 量 。 尿 素 氮 >14.28mmol/L (40mg/dl) 
量 开 始 给 药 。 注 射 部 位 易 发 生 血 栓 性 静脉 炎 ,最 初 输 


ME 
塞 米松 。 


活性 比 酮 康 哗 强 ,生物 利用 度 高 ,口服 吸收 好 ,天 


或 静脉 滴 注 。 不 良 反 应 有 胃 肠 反应 BERE. 


疗 全 身 念珠 菌 病 的 首选 药物 。 


KREATEL HZY , S mem as d 
TENY” ,口服 体内 
义 下 者 每 日 口服 100mg;30kg 以 上 者 每 日 口服 


$ 100mg» 如 小 


功能 异常 。 
制 和 抗菌 谱 与 下 


念珠 菌 有 效 。>3 岁 每 
-功能 异常 。 


zt 


慢 静 脉 泣 注 ,每 剂 不 少 于 


SeH: 


EJLÆH 20 Jj -40 H U,2 岁 以 下 每 日 40 
日 ,疗程 7~10 日 。 口 服 不 易 吸 收 ， 


IK 5 万 U ET. 2ml 0.9% 毛 化 钠 溶液 中 雾 


日 1~1.5mg/kg, 疗 程 1~3 


AER eR Si Se 


生 抗 直 菌 化 学 药物 ,对 白 念 珠 菌 有 良好 
可 稍 减 ,毒性 反应 可 减轻 ,可 缩短 疗程 。 
Jo ILAJE. l 


:用 有 恶心 .呕吐 E 


生物 。 通 过 抑制 麦角 前 
及 收 良 好 ,毒性 反应 低 ， 


L 每 日 口服 达 400mg 高 


V] ERE PA EMEL , 体内 抗 真菌 
| 3-12mg/kg, 一 次 顿 服 


x 隐 球 菌 病 
两 性 露 素 B 是 目前 治 
dn 注射 : "P 
内 注射 ,首次 0.0lmg, 用 蒸 馆 水 (不 
或 将 药物 与 腰 穿 时 引流 出 的 脑 背 ; 
1 周 内 增 至 每 次 0.1mg, 以 后 每 隔 


一 般 约 30 次 ,如 有 副作用 可 减 世 SORTI 


AS 


胞 增多 、 和 暂时 性 神经 


性 隐 球 菌 病 , 剂 直 同 前 - 
如 伏 立 康 唑 LB 
(三 ) 其 他 真菌 病 

曲霉 病 的 抗 真 菌 治 疗 可 首选 
两 性 霉 素 B 对 曲 短 病 效果 较 差 ,可 


组 织 胞 浆 菌 病 的 治疗 首选 两 性 条 素 


1-3 H 


Sk pep p: 


液 3-5ml 混合 后 一 
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菌 病 的 首选 药物 ,静脉 泣 注 方法 与 药物 副作用 同 前 。 
冲 膜 炎 的 病情 严重 或 静脉 滴 注 失败 的 病例 。 TAN 


用 药 -。 


性 比 酮 康 哗 强 ,生物 利用 度 高 , 口 
显著 。 药 物 用 法 与 副作用 见 前 。 


良好 的 换 制 作用 。 互 
液 中 达到 有 
球菌 的 治疗 。 


WIPERS B ,也 可 并 用 5- SUURE AF 
VARIFIPITES: SS B 脂 质 体 进 行 治疗 。 药 物 应 用 与 副 作 
B , 钳 康 唑 的 作用 机 制 和 抗菌 谱 
有 吸收 好 , 酮 康 只 E 对 念珠 菌 病 


效 的 治疗 浓度 。 


:用 0.9% 氢化 钠 溶液 ) 稀释, 浓度 不 超过 0.25mg/ml ( 偏 稀 为 宜 ) 
并 缓慢 注 和 人。 以 后 每 日 1 次 ,剂量 渐 增 , 约 
曾 加 0.1mg, 直 至 每 次 0.5mg 为 止 ,不 超过 0.7mg。 疗 程 
RARA 
Si iud BH. ERRER, 抽 搞 。 如 及 早 停 药 ,大 多 和 ERIE o 
2. 其 他 药物 5- jx tomis nE xT KEER 
URHEA f 
DERESE ap HI 3E ER 


14e n] 5 e bk e Re T BUR A 


可 与 两 性 霉 素 B 合用 ,治疗 全 身 
方法 同 前 ,其 他 唑 类 药物 ， 


康 唑 等 。 有 报道 单 用 
HILA o 
jig pto ot He ETA 
.曲霉 病 组 织 胞 浆 菌 病 等 疗效 均 


CP EG 


第 五 节 FÆRA 


寄生 虫 病 (parasitic disease) 是 


消化 不 良 .营养 不 良 科 
类 健康 危害 严重 ,特别 是 
病 也 是 重要 的 公共 卫生 问题 


病 是 一 个 不 可 忽视 的 重要 问题 


平均 感染 率 为 62.5% ,0~15 岁 儿 童 寄生 


:儿童 时 期 最 常见 的 一 
生 钙 状 , 重 者 可 致 生长 发 育 障碍 ,甚至 致 残 或 致 俞 。 人 体 寄 生 虫 病 对 全 球 人 


类 疾病 ， 


:在 热带 和 亚热带 地 区 


,寄生 虫 病 ] 


. uo 虫 病 


泛 流 行 ; 在 经 济 发 达 的 国家 ,寄生 虫 
题 。1988~1992 年 我 国 首次 寄生 虫 病 流行 病 学 调查 显示 ,我 国 寄生 虫 
E 虫 感染 率 为 55.3%8~73.3% ,说 明 我 国 广大 儿童 的 寄生 虫 


对 儿童 的 健康 危害 大 , 轻 者 出 现 


A d ZA (ood ER H (ascaris lumbricoides linnaeus), (EKAT , ib] rug e JL E Fee LB 4E 


dits —. 
JE (visceral larva migrans)。 儿 童 由 于 食 人 感染 期 
可 导致 胆道 师 虫 病 . 肠 梗 阻 等 7 


【病因 和 流行 病 学 】 


映 虫 是 寄生 在 人 体 肠 道内 最 大 的 线虫, 成 虫 呈 圆柱 形 ， 
色 , 一 般 长 15~35cm, 横 径 0.2~0.6cm。 成 虫 寄生 于 人 体 小 肠 ， 
贝 卵 随 凑 便 排出 体外 ,在 适宜 环境 条 件 下 5-10 天 发 育成 熟 妈 
过 门静脉 系统 循 玫 
逐步 发 育 ENAR 
一 般 不 发 育 为 成 虫 ,但 可 造成 器 官 
临 虫 症 、 曙 忠 性 肠 梗阻 ,一 旦 阻塞 气管 .支气管 ETERS 


[TIR 4] Cn if H , ZEA ps a 
管 到 咽 部 ,又 重新 被 乔 咽 至 小 肠 并 逐 


他 顺 官 ， 


自 人 体感 ? 


染 到 雌 虫 产 卵 约 需 60~75 天 , 雌 虫 寿命 为 1~2 4E. 
Wi rpg £e. rs 主要 的 传染 源 ,由 于 雌 虫 产 


虫 卵 而 被 感染 


* 重 并 发 症 , 严 重 省 可 危及 生命 。 


E 


移行 至 肝脏 ， 


具 感 染 性 。 
经 古 心 进入 肺泡 腔 , 沿 支气管 气 
在 移行 过 程 中 幼虫 也 可 随 血 流 到 达 其 


成 虫 寄生 于 人 体 小 肠 , 可 引起 帆 虫 病 Cascariasis), 幼虫 能 在 人 体内 移行 引起 内 脏 移 行 
, 轻 者 多 无 明显 症状 , 异 位 寄生 虫 


E 雄 异体 , 活 虫 上 略 带 粉红 色 或 微 黄 


虫 每 天 产 卵 可 多 达 20 AA, il 
虫 卵 被 甜食 后 , 虫 卵 中 


损害 。 成 贝 有 向 别处 移行 和 钻 孔 的 习性 ,可 引起 胆道 


卵 基 极 大 和 虫 卵 


, 亦 可 钻 入 冰 尾 或 胰 管 引起 炎症 。 


对 外 界 理化 因素 抵抗 力 强 , 虫 卵 
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可 在 泥土 中 生存 数 月 ,在 


5~10% 可 生存 2 年 仍 具 感 染 力 ,因此 是 构成 映 虫 易于 传播 的 重要 因素 。 


生 吃 未 经 洗 净 且 附 有 感染 性 虫 卵 的 食物 或 


的 尘土 被 吸入 咽 下 。 
AGI d Di EA Ey 


儿童 ,特别 是 学 龄 前 儿童 


染 较 普遍 。 感 染 率 农村 高 于 城市 ,) 


我 国 约 有 5.31 亿 人 感染 ， 
综合 防治 方案 ,近年 来 感 
【 临床 表现 】 


这 行 最 广 的 人 类 蠕虫 病 , 据 世 界 


染 的 手 取 食 是 主要 的 传染 途径 , 虫 卵 亦 可 随 飞扬 


E 


d 


生 组 织 (WHO) 估 计 全 球 有 13 亿 患 者 ， 
世界 各 地 均 有 映 虫 病 , 在 温暖 .潮湿 和 卫生 条 件 差 的 地 区 感 
记 于 成 年 人 。 映 虫 是 国内 感染 率 最 高 ,分布 最 广 的 寄生 虫 ， 

平均 感染 率 为 46.99%, 最 高 达 71.12%。 由 于 在 全 国学 校 贯彻 肠 道 感 染 
染 率 逐 渐 下 降 。 


感染 率 高 。 


1. 幼虫 移行 引起 的 症状 ”幼虫 移 行 : 映 虫 移行 至 肺 可 引起 曙 幼 性 肺炎 或 映 虫 性 嗜 酸性 粒 


细胞 性 肺炎 (Loffler 综合 
部 体征 不 明显 ,X 线 胸 片 


征 ), 表 现 为 咳嗽 .胸闷 .血丝 痰 或 哮喘 样 症状 , 血 嗜 酸性 粒 细胞 增多 , 肺 
可 见 肺 部 点 状 、 片 状 或 架 状 阴影 ,病灶 易 变 或 很 快 消 失 。 症 状 1~2 周 消 


失 。@ 重 症 感 染 : 幼 虫 可 侵入 脑 、 肝 、 脾 、 肾 ,甲状腺 和 有 眼 ,引起 相应 的 临床 表现 ,如 惊 肥 、 肝 肿 大 、 


肝 功能 异常 视网膜 炎 , 眼 瞪 水 肿 及 尿 的 改变 等 。 


2. 成 虫 引起 的 症状 


成 虫 寄生 于 肠 道 ,以 肠 腔 内 半 消 化 食物 为 食 。 临 床 表现 与 映 虫 多 少 、 


寄生 部 位 有 关 。 轻 者 无 任何 症状 ,大 量 映 虫 感染 可 引起 食欲 不 振 或 多 食 易 饥 , 异 食 壮 ; 常 腹痛 ， 
位 于 脐 周 , 喜 按 抒 , 不 剧烈 ;部 分 患者 烦躁 易 惊 或 萎靡 .磨牙 ; 虫 体 的 异种 盘 白 可 引起 荨 麻疹 . 哮 


映 等 过 敏 症 状 。 感 染 严重 
3. 并 发 症 


王者 可 造成 营养 不 良 ,影响 生长 发 育 。 


(1) Ba rf JEC biliary ascariasis): 是 最 常见 的 并 发 症 。 典型 表现 为 阵 发 性 右上 有 上 腹 剧 烈 绞 痛 、 


JERSE ES a, RT 


吐出 胆汁 或 量 虫 。 腹 部 检查 无 明显 阳性 体征 或 仅 有 右上 腹 压 痛 。 当 发 


E 
生 胆道 感染 时 , 患 儿 可 出 
引起 出 血 、 乳 肿 或 虫 体 钙化 。 其 他 还 包括 胆道 大 出 血 . 胆 结石 . 胆 变 破裂、 胆 半 性 腹 腊 炎 、 急 性 出 


现 发 热 . 黄 丫 . 外 周 血 白细胞 数 增高 。 个 别 患 儿 , 曙 虫 可 直接 窜 和 人 肝脏 


血性 坏死 性 胰腺 炎 . 肠 穿 孔 等 。 
(2) 钢 虫 性 肠 梗阻 :多 见于 10 岁 以 下 的 儿童 ,其 中 2 岁 以 下 发 病 率 最 高 。 曙 虫 在 肠 道内 扭 


结 成 团 ,部 分 或 完全 梗阻 肠 道 ,造成 肠 梗阻 ,多 见于 回肠 下 段 。 表 现 为 起 病 急 又 、 脐 周 或 在 下 腹 
\ 肠 鸣 音 亢进 可 见 肠 型 和 蠕动 波 ,可 拉 及 条 索 状 包 块 。 腹 部 X 线 检查 可 


阵 发 性 剧 痛 、 呕 吐 .腹胀 

见 肠 充 气 和 液 平面 。 

(3) 肠 穿孔 及 腹膜 炎 : 

显 的 腹膜 刺激 症状 ,腹部 
【诊断 】 


zn 


表现 为 突 发 全 腹 的 剧烈 绞 痛 . 伴 恶 心 .呕吐 .进行 性 腹胀 。 体 检 可 见 
X 线 检查 见 肪 下 游离 气体 。 


根据 临床 症状 和 体征 有 排 媚 虫 或 呕吐 量 虫 史 .粪便 涂 片 查 到 曙 虫 卵 即 可 确诊 。 血 中 嗜 酸 


性 粒 细胞 增高 有 助 于 诊断 。 若 出 现 上 述 并 发 症 时 , 需 与 其 他 外 科 急 腹 症 鉴别 。 


G8 20 75 ] 
1. 驱 虫 治疗 


(1) HIAEBEI ( mebendazole): Je T6 7 B3 doi (19 14 306 254] 27 — , 29] idR n 25 , BE aS KAR 晃 
虫 \ 钩 虫 . 鞠 虫 等 ,可 直接 抑制 虫 体 对 葡萄 精 的 摄 人 ,导致 精 原 和 ATP pese ,使 虫 体 无 法 生 


存 。 在 杀 灭 幼虫 .抑制 虫 
H 200mg 顿 服 , 连 服 3 H 


旋 咪 只 25mg ,剂量 同 前 。 


(2) 枸 橡 酸 哌 嗪 (piperazine citrate): 是 安全 有 效 的 抗 姻 忠 和 晓 忠 药物。 能 阻 断 忠 体 神经 肌 P 


接头 冲动 传递 ,使 虫 体 不 外 


卵 发 育 方面 亦 起 作用 。>2 岁 驱 映 虫 剂量 为 每 次 Ema, 58 日 2 次 ,或 每 
, 虫 卵 转 阴 率 为 90%~100%。 不 良 反 应 轻微 , 侦 见 胃 肠 不 适 、 上 腹泻 、 呕 吐 、 
. f Jy; PKR (mebendazole compound) fj Hr Hn RE 100mg 和 左 


2x 


汇 吸 附 在 肠 壁 而 随 养 便 排 出 体外 , 麻 疗 前 不 兴 奉 虫 体 , 适 用 于 有 并 发 证 


的 患 儿 。 每 日 剂 全 150mg/kg Gg AGREGUE SE 3g), 睡 前 顿 服 , 连 服 2 日 。 不 良 反应 轻微 ,大 量 时 
偶 有 恶心 呕吐 腹痛、 等 床 疙 大同 、 共 济 失调 等 , 肝 肾 功能 不 良 及 疯 痛 患 儿 禁 用 。 有 上 肠 梗 阻 时 ， 
最 好 不 用 ,以 饮 引 起 虫 体 既 动 . 

(3) 左旋 咪唑 (levamisole): 是 广 谱 驱 肠 虫 药 ， 可 选择 性 抑制 虫 体 肌 肉 中 琥珀 酸 脱 氨 酶 ,抑制 
无 氧 代 谢 ,减少 能 生产 生 ,使 虫 体 肌 肉麻 阁 随 烧 便 排出 。 口 服 吸 收 快 ,由 肠 道 排泄 ,无 蓄积 中 毒 。 
驱 量 效果 达 90%~100% ,对 钩 虫 、 晓 虫 也 有 效 , 同 时 也 是 一 种 免疫 调节 剂 ,可 恢复 细胞 免疫 功能 。 
IRAR EF H RE JJ 2-3mg/kg. MERG 1 次 顿 服 或 空腹 顿 服 。 不 良 反 应 轻微 ,可 有 头痛 、 呕 吐 、 恶 心 、 
腹痛 , 偶 有 和 白细胞 减少 JF 功能 损害 、 皮 疹 等 , 肝 肾 功能 不 良 者 慎 用 。 

(4) BA iS Il (albendazole): 5] 32 dig] 能 抑制 虫 体 对 葡萄 糖 的 摄取 ,导致 糖 原 和 ATP 
生成 减少 ,使 虫 体 失去 能 直 供 应 而 死亡 ,能 有 效 抑制 虫 卵 发育 。>2 AIKARAJA 400mg, HERT 
1 次 顿 服 。 治 愈 率 可 达 96% ,如 需要 ,10 日 后 重复 1 次 。 不 良 反应 轻微 ,可 有 口 干 .乏力 头晕、 
头痛 食欲 减退 .恶心 .腹痛 .腹胀 等 。<2 岁 者 慎 用 。 

2. 并 发 症 的 治疗 

(1) EAK IRAE : és 15 00] 2 fS. LE: BR .控制 感染 及 纠正 脱水 RE Hp I HL TIR SIS 
Jp dudes FE] dh AULA] TRE Ud 28 s PEBHETT TEACAS DERE SEISE RT EAR EDIT 

(2) irl tU P^E IE EE EH. : 0 E EPERE RT S PEERS 83 Jr Fir t E I SERERE , ORG E 
解 后 可 了 予 驱 虫 治疗 。 完 全 性 肠 梗阻 时 应 即时 手术 治疗 。 

(3) il rl DI FEK e JI e :一 且 诊 断 明 确 .应 及 早 手术 治疗 。 


普及 卫生 知识 ,注意 饮食 卫生 和 个 人 卫生 , 作 好 辩 便 管理 ,不 随地 大 小 便 。 广 泛 给 易 感人 群 
投药 以 降低 感染 是 比较 可 行 的 方法 ,但 师 虫 病 的 感染 率 极 高 ,应 隔 3-6 个 月 再 给 药 。 最 重要 的 
是 人 的 盖 便 必须 进行 无 害 化 处 理 后 再 作为 肥料 使 用 ,提供 对 污水 处 理 的 卫生 设施 ,这 些 才 是 长 
JJ LS BEL HB JR PRO Fe FS o 


LONE dh oW 

晓 虫 又 称 蠕 形 住 肠 线 虫 (enterobius vermicularis), $ rrj (enterobiasis) 是 由 晓 虫 寄生 于 人 
体 小 肠 末 端 .盲肠 和 结肠 所 引起 的 一 种 常见 寄生 虫 病 , 尤 以 幼儿 期 多 见 , 临 床上 以 夜间 会 阴部 和 
开门 附近 阅 痒 为 主要 特征 。 

【病因 和 流行 病 学 】 

晓 虫 的 成 蜂 细小 ,乳白 色 线 头 状 。 雄 虫 长 0.2~0.5em, 肉 虫 长 0.8~1.3cem。 虫 卵 为 不 对 称 椭 
网 形 。 雌 雄 异 体 ,交配 后 雄 虫 很 快 死亡 。 成 虫 寄生 于 人 体 的 育 肠 、 结 肠 及 回肠 下 段 ,在 人 体内 存 
活 2~4 周 ,一 般 不 超过 2 个 月 。 雌 虫 向 肠 腔 下 段 移行 , 当 入 睡 时 ,肛门 括约肌 较 松 弛 , 雌 虫 从 肛 
门限 出 , 受 温度 ,湿度 改变 和 空气 的 刺激 大 量 排卵 ,然后 大 多 数 死亡 ,少数 峻 虫 可 再 进入 肛门 、 阴 
道 ,尿道 等 处 ,引起 异 位 损害 。 虫 卵 在 肛 周 约 6 小 时 发 育成 为 感染 性 卵 。 当 虫 卵 污染 患 儿 手 指 ， 
再 经 口 食 入 而 自身 感染 。 感 染 性 卵 抵抗 力 强 ,在 室内 一 般 可 存活 3 周 , 虫 卵 可 散落 在 衣 裤 Uc 
或 玩具 、 食 物 上 ,经 在 食 或 空气 吸入 等 方式 传播 。 晓 虫 种 者 是 唯一 的 传染 源 , 经 差 - 口传 播 。 人 
群 普遍 易 感 。 经 常 在 集体 儿童 机 构 和 家 庭 中 传播 流行 。 
晓 虫 感染 呈 世 界 性 分 布 ,国内 感染 也 较 普 遍 。 感 染 率 一 般 城 市 高 于 农村 ,儿童 高 于 成 人 , 尤 
其 集体 生活 的 儿童 感染 率 更 高 。 
【临床 表现 】 
晓 虫 感染 可 引起 局 部 和 全 身 症状 ,最 常见 的 症状 是 肛 周 和 会 阴 皮肤 强烈 瘙痒 和 睡 眼 不 安 。 
局 部 皮肤 可 因 捞 损 而 发 生 皮 炎 和 继 发 感染 。 全 身 症状 有 和 骨 肠 激 著 现象 ,如 恶心 .呕吐 .腹痛 . 腹 
汽 .食欲 不 振 , 偿 可 见 焦 虑 不 安 .失眠 . 夜 惊 . 易 激动 .注意 力 不 集 中 等 精神 症状 。 偶 可 见 异 位 寄 


生 其 他 器 官 和 侵入 邻近 器 官 引起 阑尾 炎 、 阴 道 炎 盆腔 炎 和 腹膜 炎 等 。 外 周 血 见 哮 酸性 粒 细胞 


主要 依靠 临床 症状, 同时 检 出 虫 卵 或 成 虫 以 确定 诊断 。 因 晓 虫 一 般 不 在 肠 内 产 卵 , 故 凑 便 
直接 涂 片 法 不 易 检 出 虫 卵 ,必须 从 肛门 周围 皮肤 皱 辟 处 直接 采集 标本 。 可 于 夜间 患 儿 和 人 睡 后 
1-3 小 时 观察 肛 周 皮肤 皱 裙 处 有 无 白色 小 线虫 ;或 凌晨 用 透明 胶 纸 紧 压 肛 周 部 位 粘 取 虫 卵 ,然后 
在 显微镜 下 观察 虫 卵 ,多 次 检查 可 提高 阳性 率 。 

【治疗 】 

1. 驱 虫 治疗 

(1) 恩 波 吡 维 铵 (pyrvinium embonate): 是 治疗 晓 虫 感染 的 首选 药物 。 可 干扰 虫 体 的 呼吸 酶 
系统 ,抑制 呼吸 ,并 阻碍 虫 体 对 葡萄 糖 的 吸收 。 剂 量 为 mg/kg( 最 大 量 0.25g), 睡 前 1 次 顿 服 ， 
2-3 周 后 重复 治疗 1 次。 不 良 反应 轻微 ,少数 有 腹痛 .腹泻 .恶心 .呕吐 , 偶 有 感觉 过 敏 .肌肉 痉挛 。 
口服 本 品 可 将 数 便 染 成 红色 。 

(2) BERIE (pyrantel pamoate): 为 广 谱 高 效 驱 虫 药 。 可 抑制 虫 体 胆 碱 酯 酶 , 阻 断 虫 体 神经 肌 
肉 接头 冲动 传递 ,麻痹 虫 体 ,使 其 安全 排出 体外 。 口 服 很 少 吸收 ,剂量 为 11mg/kg (最 大 量 1g), 睡 
前 1 次 顿 服 ,2 周 后 重复 1 次。 不良 反应 轻微 ,有 恶心 . 眩 尝 .腹痛 等 ,严重 淡 疡 病 者 慎 用 。 

(3) FÆR ; ERA AS d TA RE] 2 周 后 重复 1 次。 

2. 局 部 用 药 FAEN UE Ze AAE , Jen ig RAE Cr ELSE TY 3096, FF 0.2%) 
ARHRIEFE SHE mE RE MERI SEJT ,连用 3-5 日 。 

【预防 】 

应 强调 预防 为 主 ,培养 良好 的 卫生 习惯 , 饭 前 便 后 洗手 ,纠正 哆 手指 的 习惯 , 勤 前 指甲 , 婴 幼 
儿 尽 早 穿 满 祥 裤 ,玩具 .用 具 .被 福 要 常 清 洗 和 消毒 。 


2l. 8g B 3 

5] IR JA (ancylostomiasis) f p £4 Ih EE ZR, H Chookworm) 寄生 于 人 体 小 肠 所 引起 的 肠 道 寄 
生 贝 病 。 寄 生 人 体 的 钧 虫 常见 有 十 二 指 肠 钩 虫 (ancylostoma duodenale) #0 25 YI £4] rl (necator 
americanus), PEH JI Je 9L, (fe 26 6B P RLR BD, PKA RA (hookworm infection), S% 
临床 表现 主要 为 贫血 HRR FEM IE c ERT ODER EAE CR TERR 

【 病因 和 流行 病 学 】 

成 虫 星 半 透明 灰白 色 或 米黄 色 , 长 约 lem, 雌 雄 异 体 ,寄生 于 人 体 小 肠 上 段 ,以 其 口 囊 咬 吸 
TEMVRSIR I- ,摄取 血液 及 组 织 液 。 成 熟 的 十 二 指 肠 钧 虫 肉 虫 每 日 产 卵 1 万 ~3 万 个 ;美洲 钩 虫 央 
由 每 日 产 卵 5 千 至 1 万 个 。 虫 卵 随 凑 便 排出 ,在 温暖 潮湿. 琉 松 的 土壤 中 孵育 成 杆 状 贬 ,1-2 周 
JE ACR RT AAR, BRUSA REEERE .汗腺 口 或 皮肤 破损 处 外 入 人 体 
进入 血管 和 淋巴 管 , 随 血 流 经 右 心 至 肺 , 穿 过 肺 微血管 进入 肺泡 ,向 上 移行 至 咽 部 ,被 春 咽 入 胃 ， 
达 小 肠 发 育 为 成 虫 。 成 虫 在 人 体内 一 般 可 存活 3 年 左右 ,最 长 可 达 15 年 。 

钩 里 病 患 者 为 主要 传染 源 。 皮 肤 接触 污染 的 土壤 是 主要 感染 途径 ;进食 污染 感染 期 鸯 的 食 
物 也 是 感染 途径 之 一 ; 婴 幼儿 可 因 屎 布衣 服 晾晒 在 或 落 在 沾 有 钩 的 土地 上 而 感染 ,或 因 坐 
地 Jf oif jeu 
Jil EER, A LEUR 2S 43 HALA IERI RU B, d HE LIE iiy AU M A He DC AF BI EIT 
在 我 国 除 少数 气候 干燥 .寒冷 的 地 区 外 ,其 他 地 区 均 有 不 同 程度 的 流行 , 尤 以 四 川 浙江、 湖 
8) ,福建 广东 .广西 等 地 较 严 重 。 在 华东 和 华北 地 区 以 十 二 指 肠 钩 虫 为 主 ;在 华南 和 西南 地 区 
洲 钧 虫 为 主 ,大 多 属 混合 感染 。 甚 感染 率 农 村 高 于 城市 ,成 人 高 于 儿 草 。 小 儿 年 龄 越 大 ， 
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【临床 表现 ] 

1. 钧 时 引起 的 症状 

(1) £999) Hz Ze : £392 A, (2:685 He B b e LG 趾 或 手指 问 皮 肤 较 薄 处 及 其 他 部 位 暴露 的 皮肤 ， 
可 出 现 红色 点 状 于 疹 或 小 疱疹 . 烧 均 、 针 刺 感 Arne E XE E Pide. aT nU T6 HORS ,形成 
脓 疱 ,并 可 引起 发 热 和 淋巴 结 炎 

(2) 呼吸 道 症 状 :感染 后 3~7 X iji Ee CE SEE RT 9 ENEM ARE .咳嗽 发热、 Wer dd 
痰 中 带 血 丝 ,其 至 大 咯血 ， 胸 部 X 线 检查 见 肺 有 短暂 的 浸润 性 病变 , 血 嗜 酸性 粒 细胞 增高 - 
程 数 日 或 数 周 . 

2. 成 虫 引 起 的 症状 

(1) 贫血 :失血 性 贫血 是 主要 症状 表现 为 不 同 程度 的 贫血 皮肤 黏膜 苍白 、 乏 力 、 胶 
响 小 儿 体格 和 智能 发 育 . 严重 者 可 发 生 贫血 性 心 有 性病 。 

(2) 消化 道 症 状 : 初 期 表现 为 贪 食 .多 食 易 遍 .但 体重 下 降 。 后 期 食欲 下 降 、 胃 肠 功能 紊乱 、 
腹胀 不 适 . 异 食 六 .营养 不 恨 等 .严重 者 可 出 现 

3. 婴儿 和 钧 虫 病 “临床 表现 为 急性 :便血 性 腹 .大 便 黑 色 或 柏油 样 , 胃 上 肠 功 能 亲 乱 、 面 色 苑 
EA uode dp hg A] b nici M Š MM va 生长 发 育 REJ esr te 
50g/L, 大 多 数 患 儿 周 用 血 白细胞 4 酸性 粒 细胞 显著 增高 ,有 时 旺 类 白血病 样 反 应 。 发 
病 多 在 5~12 个 月 , 亦 有 新 生 儿 发 病 的 

【诊断 】 

1. 病原 体检 查 “ 在 流行 区 ,对 有 贫血 、 胃 肠 功 能 紊乱 . 异 食 闻 .营养 不 良 ,生长 发 育 迟 缓 的 小 
儿 应 考虑 钩 虫 病 的 可 能 。 凑 便 中 检 出 钩 虫 卵 或 弦 化 出 钧 蚁 是 确诊 的 依据 。 业 便 饱和 盐水 漂浮 
DAI P ERN PY peni KERT SQUEBRISPR PIREJA A 

2. 免疫 学 诊断 ”适用 于 大 规模 普查 。 用 钩 虫 虫 体 抗原 进行 皮 内 试验 ,阳性 者 结合 流行 病 学 
及 临床 特点 可 作出 早期 诊断 。 

【治疗 】 

1. 驱 虫 治疗 

(1) 茶 咪 唑 类 药物 :是 一 类 广 谱 驱 肠 线 虫 药 ,具有 杀 死 成 由 和 虫 卵 的 作用 。 因 为 能 选择 性 及 
不 可 道 地 抑制 寄生 虫 对 葡萄 糖 的 利用 ,影响 虫 体能 量 代谢 而 达 驱 虫 目 的 。 但 驱 虫 作 用 缓慢 , 治 
Jr3-4 日 才 排 钧 虫 。 常 用 剂型 有 :人 甲 茶 咪唑 ( 甲 茶 达 唑 ,mebendazole): 不 分 年 龄 ,每 次 100mg， 
每 日 2 次 , 连 服 3 日 。 治 愈 率 达 90% 以 上 。 不 良 反 应 轻 而 短 暂 , 少数 患者 有 头痛 、 恶 心 .腹痛 
等 ,严重 肝 、 肾 疾病 者 及 <2 岁 儿 童 慎 用 。@ 阿 茶 达 唑 (albendazole): 单 剂 有 效 ,儿童 每 次 200mg， 
10 日 后 可 重复 1 次 。 严 重心 功能 不 全 ,活动 性 溃疡 病 患 儿 慎 用 。 

(2) BERERE (pyrantel pamoate): 也 是 一 类 广 谱 驱 肠 线虫 药 ,为 神经 肌肉 阻 滞 剂 ,使 虫 体 麻痹 而 
被 排出 。 驱 虫 作 用 快 ,服药 1-2 日 排 虫 。 常 用 剂量 为 1lmg/kg( 最 大 量 1g), 每 日 1 次 , 睡 前 顿 服 ， 
连 服 2~3 日 。 不良 反应 轻 , 可 见 恶心 .腹痛 .腹泻 等 。 急 性 肝炎 ,肾炎 者 暂缓 给 药 。 

(3) 左旋 咪 哗 (levamisole): 是 广 谱 驱 肠 虫 药 , 剂 量 为 1.5~2.5mg/kg, HERT 1 次 顿 服 , 连 用 3H 
为 1 疗程 。 不 良 反 应 轻微 ,可 有 头痛 .呕吐 恶心. 腹痛 , 偶 有 白细胞 减少 . 肝 功 能 损害 .皮疹 等 。 
肝 肾 功能 不 良 者 慎 用 。 

(4) 联合 iin ZE Jig WW RE t IEA Fe n] PERIIT X 

2. 对 症 治 纠正 贫血 ,给 予 铁 剂 和 充足 营养 ,严重 贫血 可 少量 多 次 输血 。 

【预防 ) 

加 强 上 卫生 宣 教 ,注意 饮 食 有 卫生 ,不 随地 大 便 , 加 强 娄 便 无 害 化 管理 . 在 流行 区 定期 普查 普 治 . 
加 强 个 人 防护 ,防止 感染 


eA 


m 
u 


z 


( 孙 立 荣 ) 
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第 一 节 “儿童 消化 系统 解剖 生理 特点 


H Ws 
口腔 是 消化 道 的 起 端 ,县 有 吸 Ve IR REL 消化 .味觉 ,感觉 和 语言 等 功能 。 足 月 新 生 儿 
ERE fgitg- agno e EKE. RAIL CLIE SIR SEC, ILLE SE en, E CER AI Az s. ELE 
ALS SEL FUA 1: Joy AU 3-4. 个 月 时 唾液 分 泌 开 始 增加 。 婴 儿 口 底 浅 , 尚 不 能 及 时 吞咽 所 
分 泌 的 全 部 唾液 , 常 发 生生 理性 流 洗 。 


食管 长 度 在 新 生 儿 为 8~10cm.l 岁 时 为 12cm.s 岁 时 为 16cm, 学 龄 儿童 为 20~25cm, 成 
人 为 25~30cm - AT fe. 9 JL 0.6-0.8em. 49 JL lem, R JL38 3g 1.2-1.5em. 食管 pH 
通常 在 5.0-6.8. JLA f 4$ ER. REESE GC, Ro dde e .弹力 组 织 及 肌 层 尚 不 发 达 , 食 


管 下 段 括约肌 发 育 不 成 熟 .控制 能 力 益 .党 发生 胃 食管 反 流 。 如 吸 奶 时 甜 咽 过 多 空气 , 易 发 
iss 


:、 胃 

胃 容 显 在 新 生 儿 约 为 30~60ml,1~3 个 月 时 为 90~150ml,1 岁 时 为 250~300ml,5 岁 时 为 
700~850ml, 成 人 约 为 2000ml a SUE PPEPIIBUS 卖 进 入 十 二 指 肠 , 故 实际 骨 
容量 不 受 上 述 容量 限制 .婴儿 明 略 呈 水 平公 i 直 。 盐 酸 和 各 种 酶 的 
分 泌 均 较 成 人 为 少 , 旦 酶 活性 低下 ,消化 功 iex. B^ antem 尚未 完 善 , 在 充满 液体 食物 后 易 
使 胃 扩 张 。 由 于 责 门 和 骨 底 部 肌 张 力 低 ,而 幽门 括约肌 发 育 较 好 , 故 易 发 生 幽门 冶 挛 而 出 现 哎 
吐 , 胃 排 空 时 间 随 食物 种 类 不 同市 异 ;水 的 排 空 时 间 为 15~2 小 时 ;母乳 2~3 小 时 ;牛乳 3~4 小 时 ; 


早产 儿 四 排 空 更 慢 , 另 发 生 骨 注 贸 ， 


四 、 肠 


L 童 肠管 相对 比 成 人 长 ,一 般 为 身长 的 $-7 倍 ( 成 人 仅 为 4 倍 ), 或 为 坐 高 的 10 倍 。 小 肠 的 
主要 功能 包括 运动 Oll zd] .摆动 .分 节 和 运动 ) 消 化 吸收 及 免疫 。 大 肠 的 主要 功能 是 贮存 

ift .进一步 吸收 水 分 以 及 形成 状 便 。 婴 幼儿 肠 黏 膜 肌 / ARTH, RIRE sa JC w 

Mi EI de, FE gs REENE 2, 9 RE pin 和 肠 套 登 、 肠 壁 薄 , 故 通 透 性 高 ,屏障 功能 
ALMA 8$ ER .消化 不 全 产物 等 过 敏 诛 可 经 肠 符 膜 进入 体内 ,加 之 口服 耐 受 机 制 尚 不 完善 ,容易 

引起 全 身 感 edn ji 由 于 婴儿 大 脑 皮 质 切 能 发 育 不 完善 ,进食 时 党 引起 胃 - 结肠 
反射 ,产生 便 意 ,所 以 大 使 次 数 多 于 成 人 


lt. HF 
AH IER MK LEANA EGO MIR e "Hes RI RENEA 
化 ,但 易 受 各 种 不 利 因素 的 影响 ,如 缺 气 .感染 ,药物 等 均 可 使 肝 细 生 肿 胀 . 脂 肪 温润 、 
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SW 


必 量 也 随 之 增多 ,出 生 后 1 年 ,胰腺 外 分 泌 部 分 生 


正常 功能 。 婴 儿 时 期 胆汁 分 泌 较 少 , 故 对 脂肪 的 消化 .吸收 


E 长 而 增加 。 酶 类 出 现 的 顺序 为 : 胰 和 蛋白酶 最 先 ， 


性 不 高 ,直到 2~3 


婴 幼 儿 时 期 胰 液 及 其 消化 酶 的 分 泌 易 受 炎热 天 气 和 各 种 疾病 的 影响 而 


肠 道 ,主要 分 布 在 结肠 和 直肠 。 肠 道 
L 以 双 歧 杆菌 占 绝对 优势 ,人 工 喂养 和 混合 喂养 儿 肠 内 的 


性 ,坏死 ,纤维 增生 而 肿 大 ,影响 划 
rx. I Vg 
出 生 后 3-4 个 月 时 胰腺 发 育 较 快 , 胰 液 分 ; 
长 迅速 ,为 出 生 时 的 3 倍 。 胰 液 分 泌 量 随 年 龄 
而 后 是 麻 鼻 白 酶 、, 羚 基 肽 酶 ,脂肪 酶 ,最 后 是 淀粉 酶 。 新 生 儿 胰 液 所 含 脂肪 酶 活 
岁 时 才 接近 成 人 水 平 。 
被 抑制 ,发 生 消化 不 良 。 
Iz. JA 3 dH ri 
在 母体 内 ,胎儿 肠 道 是 无 菌 的 , 生 后 数 小 时 细菌 即 侵 
菌 群 受 食物 成 分 影响 ,单纯 母乳 喂养 
大 肠 埃 希 菌 , 嗜 酸 杆菌 , 双 歧 杆菌 及 肠 球菌 所 占 比 侦 


几乎 相等 。 


正常 肠 道 


对 


侵入 肠 道 的 致 


病菌 有 一 定 的 后 抗 作用 ,具有 参与 免疫 调节 、 促 进 黏膜 生理 发 育 以 及 肠 道 营养 代谢 作用 等 。 婴 
幼儿 肠 道 正 常 菌 群 脆弱 , 易 受 许多 内 外 界 因素 影响 而 致 菌 群 失调 ,导致 消化 功能 紊乱 。 


en 


¢ Zn 


八 ` pE 月 


Jlag 


PUEDE A WE 2 3 i Be b H RAE Eb TR s ELI T 0 22 J)LSEH9 24. 13 小 时 ,人 工 喂养 者 
平均 为 15 小 时 ,成 人 平均 为 18-24 小 时 。 

1， 人 乳 喂 养 儿 状 便 ”为 黄色 或 金黄 色 ,多 为 均匀 瑚 状 或 带 少许 黄色 凑 便 颗粒 ,或 较 稀薄 , 绿 
色 ,不 臭 , 呈 酸 性 反应 (pH 4.7-5.1)。 平均 每 日 排便 2-4 次 ,一 般 在 添加 辅食 后 次 数 减少 。 

2， 人 工 喂养 儿 凑 便 “人工 喂 养 的 婴儿 辩 便 为 淡 黄 色 或 灰 黄 色 , 较 干 稠 , 呈 中 性 或 碱 性 反应 
(pH 6~8)。 因 和 牛乳 及 其 配方 奶粉 含 酷 蛋 白 较 多 , 烘 便 有 明显 的 蛋白 质 分 解 产物 的 奥 味 ,有 时 可 混 
有 白色 酷 蛋 白 凝 块 。 大 便 每 日 1~2 次 , 易 发 生 便秘 。 

S. 混合 喂养 儿 凑 便 “喂食 母乳 加 牛乳 (或 配方 奶 ) 28 ) L2 (8 5 UR AE LECT (UA EU i, 
添加 淀粉 类 食物 可 使 大 便 增多 ,稠度 稍 减 , 稍 呈 瞳 褐色 , 臭 味 加 重 。 添 加 各 类 蔬菜 、 水 果 等 缚 食 


时 大 便 外 观 与 成 人 凑 便 相似 , 初 


Fe (stomatitis) 是 指 口 腔 猿 腊 由 于 各 种 感染 引起 的 炎 


fA, JRE 


目前 细 


i 
见 
生 儿 多 


于 新 生 儿 和 婴 幼 儿 ,营养 不 良 .腹泻 ,长 其 


! 荣 泥 时 , 常 有 小 量 绿 


第 二 节 HH 


称 为 


34s 


具 及 口腔 卫生 或 各 种 疾 
菌 感 染 性 口 炎 已 经 很 少见 ,病毒 及 直 认 


k; 


Vi (thrush „oral candidiasis) 为 白 念 


使 用 广 溢 抗 和 
U 乳 具 获 得 感染 


27 


9) 


aR Da GUT 15 Hel] 5 SR 


ERI 


色 便 排出 。 便 次 每 


打 菌 感染 在 口腔 


i 腊 表 面 福 盖 牛 色 乳 凝 块 样 小 点 或 小 片 状 物 ,可 未 渐 融 合成 大 睛 


日 1 次 左右 。 


症 , 若 病变 限于 局 部 ,如 舌 \、 齿 眼 \ 品 


齿 眼 炎 或 口角 炎 等 。 本 病 多 见于 婴 幼儿 。 可 单独 发 生 , 亦 可 继 发 于 全 身 疾 病 ， 
EEZ B HEX C 缺乏 等 。 
机 体 抵 抗力 下 降 等 
染 所 致 的 口 炎 仍 经 常见 到 。 


感染 常 由 病毒 .真菌 、 细 


均 可 导致 口 炎 的 发 生 : 


秋 膜 表面 形成 白色 斑 膜 的 疾病 。 
SIRE KOR JLA o Mi 


EE 


- ,不 易 控 去 ,周围 无 炎 


第 十 一 章 ”消化 系统 疾病 


证 反应 , S8 8 89 Je Jen i RA Hh 


证 粗糙 ,可 有 溢 血 。 不 痛 , 不 流 省 ,一 般 不 影响 吃 奶 ,无 全 身 症 
状 重症 则 多 部 口腔 均 被 白色 斑 膜 给 盖 ,其 至 可 蔓延 到 咽喉 ,食管 . 气 管 , 肺 等 处 ,此 时 可 危及 
Em E L 可 伴 低热 .拒食 IARE 取 白 膜 少许 放 玻 片上 加 10% 氢 氧 化 钠 一 滴 , 在 显 微 
镜 下 可 见 真 菌 的 菌 丝 和 抱 子 - 使 用 抗生素 可 加 重病 情 , 促 其 蓝 延 。 
【治疗 】 
一 般 不 震 口 服 抗 真菌 药物 。 可 用 20 砚 酸 氧 钠 溶液 于 哺乳 前 后 清洁 口腔 ,或 局 部 涂抹 
10 万 ~20 万 U/ml 制 坦 菌 素 鱼 肝 油 混 基 溶液 ,每 日 2~3 次 。 亦 可 口服 肠 道 微 生 态 Sily A, drp rti EC TT 
生长 。 预 防 应 注意 哺乳 卫生 ,加强 营养 ,适当 增加 维生素 B. 和 维生素 C 


n. EYE LUHAS 


疱疹 性 口腔 炎 (herpetic stomatitis) 为 单纯 疱疹 病毒 1 型 感染 所 致 。 多 见于 1-3 岁 婴 幼儿 ,发 
病 无 明显 季节 差异 - 

[ 临床 表现 】 

ELE TRUE ER . 百 . 展 内 、 展 红 部 及 邻近 口 周 皮肤 。 起 病 时 发 热 可 达 38~40%C ， 
天 后 ,上 述 各 部 位 口腔 黏膜 出 现 单个 或 成 艇 的 小 疱疹 ,直径 约 2mm, 周 围 有 红晕 ,迅速 EE 
Ji CES , AT BE A ETER HENA TL. 8T CER RT Cp RC LRL AKA E EE RRS E 
HIAR rh Jd a] 2, S )L RT SERE f UE USE A RIERREN, ARE 3-5 天 
后 恢复 正常 ,病程 约 1~2 JH]. 所 届 淋 巴结 常 肿 大 和 压痛 ,可 持续 2~3 周 。 

本 病 应 与 疱疹 性 咽 峡 炎 鉴别 ,后 者 疱疹 主要 发 生 在 咽 部 和 软 腾 , 有 时 见 ] 
和 类 黏膜 ,此 点 与 疱疹 性 口腔 炎 杀 异 。 

【治疗 】 

保持 口腔 清洁 ,多 饮水 ,以 微 温 或 凉 的 流质 食物 为 宜 ,避免 刺激 性 食物 。 局 部 可 喷 酒 西瓜 害 、 
锡 类 散 等 。 重 者 可 在 餐 前 用 2% 利多 卡 因 涂抹 局 部 。 发 热 时 可 用 退 热 剂 ,可 行 全 身 抗 病 

毒 治疗 ,抗生素 短 病程 , 仅 用 于 有 继 发 感染 者 。 


T 
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第 三 节 胃 食 管 反 流 病 


骨 食 管 反 流 (gastroesophageal reflux,GER) 是 指 胃 内 容 物 ,包括 从 十 二 指 肠 流入 胃 的 胆 盐 和 
酶 等 反 流 入 食管 甚至 口 咽 部 ,分 生理 性 和 病理 性 两 种 。 生 理 情况 下 ,由 于 小 婴儿 食管 下 端 括 
S) 发 育 不 成 熟 或 神经 肌肉 协调 功能 差 ,可 出 现 反 流 ,往往 出 现 
1 间 餐 时 或 餐 后 ,又 称 “ 洲 乳 ”"。 病 理性 反 流 是 由 于 LES 的 功能 障碍 和 (或 ) 与 其 功能 有 关 的 
织 结构 异常 ,以 致 LES 床 力 低下 而 出 现 反 流 , 可 以 发 生 于 睡眠 .仰卧 位 及 空腹 时 ,引起 一 系 九 
临床 症状 和 并 发 证 , 即 胃 食管 随 着 直立 a 食 的 增多 ,到 2 岁 时 
60% 的 患 儿 症 状 可 自行 分 患 儿 证 RENA 岁 以 后 。 脑 性 瘫痪 、 唐 氏 综 合 征 以 及 其 
他 原因 的 发 育 迟 缓 患 儿 ,有 spa GER 发 生 率 
【病因 和 发 病 机 机 | } 

1. 抗 反 流 屏 障 功能 低下 D LES 压力 降低 ,是 引起 GER 的 主要 原因 :正常 春 咽 时 LES 反 
射 性 松弛 , 讨 力 下 降 ,通过 食管 蠕动 推动 食物 进入 骨 内 ,然后 讨 力 又 恢复 到 正常 水 在 ,并 出 现 一 
个 反应 性 的 床 力 增 嵩 以 防止 食物 反 流 。 当 骨 内 压 和 腹 内 压 升 高 时 ,LES 会 发 生 反应 性 主动 收缩 ， 
使 其 压力 趋 过 增高 的 胃 内 压 , 起 到 抗 反 流 的 作用 。 如 因 某 种 因素 使 上 述 正常 功能 发 生 兰 乱 ,LES 
短暂 性 松 凶 , 即 可 导 敏 骨 上 内容 物 反 流 入 食管 、 轩 LES ath 管 
敏 使 腹 内 压 增 高 时 不 能 将 其 传导 至 LES 使 之 收缩 达到 抗 反 流 的 作用 ;小 婴儿 食管 角 
VUE JERAJ A ffi, BI His 角 ) 较 大 (正常 为 30?~50° ); 甩 肌 食 管 型 孔 钳 夹 作用 减弱 


lL (lower esophageal sphincter, L 


TEF 


ENA 


和 食管 1 
常 的 抗 反 流 功能 。 


2. 食管 廊 清 能 力 降低 ”正常 
中 和 作用 、 食 丸 的 重力 和 食管 
用 ,以 缩短 反 流 物 和 食管 
清除 反 流 物 的 能 力 下 降 ， 


is. 

3. f SERERE 
应 共同 构成 。 反 流 物 中 
使 食管 和 


LES JE JJ W 

功能 降低 。 十 二 指 肠 病变 
[ 临床 表现 ) 
产生 证 


1. 呕吐 
生 后 6 周 内 出 现 症状 。 
HHR. na 
2. 反 流 性 食管 炎 
饮料 可 使 症状 加 重 
长 儿 


3. Barrette 食管 


增强 ,但 更 易 发 生食 管 溃疡 Aen n 
4. 食管 外 症状 
(1) 与 GERD 相关 和 
A ,吸入 性 肺炎 及 itr] ya 
而 出 Bus 


只 -部 分 发 病 


Tug 


re 


(2) 营养 不 良 ;: 因 呕 
T KE THREE .贫血 


(3) 其 他 ;如 声 qe UA 


症状 ; (DS 

FE" 的 怪异 学 

夜 惊 efr p ei ^ 
【 辅助 检查 


作出 判断 ,并 能 
疡 .狭窄 及 皱 袜 等 改变 
2. 食管 pH 动态 监 


可 使 LES 开放 。 胃 容量 增 
时 ,幽门 括约肌 关闭 不 全 则 导致 十 


,服用 抗 
诉 吞咽 时 疼痛 ,如 并 发 食 
普 重 者 可 发 生 糜烂 或 溃疡 
mt 


4 呼吸 系统 疾 


andifer 综合 征 ， 


测 经 品 孔 将 
Ft pH ,如 有 酸性 GER 发 生 则 pH 下 降 
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P 端 黏膜 滤 解 剖 结 构 存 在 器 质 性 或 功 角 


革 黏 膜 细胞 分 泌 的 
腊 的 接触 时 间 。 当 


功能 破坏 “屏障 作用 


的 某 些 物质 ,如 胃酸 、 胃 和 蛋 
上 膜 的 屏障 功能 受 损 , 引 起 食管 
4. 胃 、 十 二 指 肠 功能 失常 


黏膜 炎症 。 


婴 幼 儿 以 呕吐 为 主要 表现 。 多 数 串 
呕吐 程度 
[ 物 为 胃 内 容 物 ,有 时 含 少量 | 


胆汁 , 


食管 廊 清 能 力 是 依靠 


E d ld Je 
习 酶 ,以 及 十 二 指 肠 反 流 入 胃 的 j 


1 又 导致 胃 


性 病变 ;以 及 胃 内 压 、 腹 内 奈 增 高 等 , 均 可 破坏 正 


DRRR AUER 


4 ET s zi "m 3 
这 样 就 延长 了 有 害 的 反 流 物质 在 食管 内 的 


3 


Ec 


状 和 体征 的 原因 ,主要 是 食管 上 皮 细 胞 暴露 于 反 流 的 胃 
L 于 和 后 后 
度 轻 重 不 一 ,多 发 生 在 进食 后 ,有 时 
也 有 表现 为 溢 乳 ,反刍 或 吐 泡沫 ”年 


F 有 表达 能 


常见 症状 :四 烧 心 : 见 


,出 现 呕 


早 . 抗 哮喘 治 


A )LTEPEEE 


ERREKI 


5E, i] " 伴 有 栓 状 指 AE EATER Z r M 


& da al 


aua: 等 


因 下 疼痛 : 
KAEMA HR 


HIRR ER 


微 电 极 放置 在 食管 所 
通过 计算 机 软件 分 


Wee 


病 : 人 四 呼吸 道 感染 : 反 iis 直接 或 问 接 
VETE HL ; DUEN : RA E 
疗 无 效 .无 特 应 
见于 早产 儿 和 小 婴 
心动 过 缓 ,甚至 发 生 


ver t 


1 难 而 营养 摄 


icis d 


状况 AA 
:先天 性 疾患 ， 


erit 


者 可 发 生食 管 气管 


ENT 
多 利 机 制 Az d^ 
或 消失 


T 


.或 出 现 病理 性 
停留 时 间 , 增 力 


胃 排 空 能 力 低下 ,使 胃 内 容 物 及 其 压力 增加 , 当 胃 内 
sk. BUEDE HEU 


段 缩短 .使 其 


Lg apt or 
Hos c vi 2 15 E 


BZR, 
ESE 


不 增高 


酸 的 
ATE 
食管 
IRAY 


` 细 胞 内 的 缓 证 液 .细胞 代谢 及 血液 供 
Nik 和 用 


KRE, 


an 


抗 反 流 屏 障 


二 指 肠胃 反 流 ,进而 反 流 入 食管 。 


PSI 
第 1 BD HE ， 
在 夜间 或 空腹 时 


J 的 年 长 儿 , 位 于 胸骨 下 


LH] JL CELA IRE US ERSTE K 


Ere np Bs xf ; CTI hi EN 
ms 食管 人 s 


另 有 部 分 患 
,严重 


ULT 


< 儿 以 有 反 骨 


段 , 饮 用 酸性 
A 


WEE 
更 血 : 食 管 
HERI 


H m mig e JL E np 


RAR, "— 


24mm 


受 器 反射 性 地 引起 支气管 


H. 
E 


SRR 


"a 


È 


T 


能 力 


引发 反复 呼吸 道 感 


:痉挛 


] 能 是 GERD 


JL. 原因 为 反 流 | " 致 喉 将 挛 引 起 呼吸 道 梗阻 , 表 


i 取 不 足 所 致 。 主 要 表现 为 体重 不 增 
WAR. MU BLUT HORUM 


DN JL 38b £32 vd: 


以 及 严重 病例 的 食管 条 


是 指 病理 性 GER 患 儿 于 进食 后 时 m 类 m 半 颈 样 的 一 种 特殊 “ 公 
AXI E) COS 


膜 炎症 


和 约 肌 的 于 方 .24 小 时 连续 监测 食管 
jr ap ELI GER (9 2 ^E tots pm 


鸡 头 


| 的 反 流 和 食管 与 胃 连 接 部 的 组 织 结构 


fi 
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镶 内 停 镶 的 状况 ,以 及 反 流 与 起 居 活 动 \ 临 床 症状 之 间 的 关系 ,借助 一 些 评分 标准 ,可 
生 和 病理 性 反 流 .是 目前 最 可 靠 的 诊断 方法 。 特 别 是 用 于 一 些 症状 不 典型 的 患者 ,或 
fi 找 一 些 症 状 . Ap az n, ez .喘息 .呼吸 暂停 的 原因 。 还 可 以 同时 检测 食管 . 胃 双 pH, 以 判 
断食 管 下 段 pH AS FEIN BE GER 和 十 二 指 肠胃 食管 反 流 。 
3. B - 食管 放射 性 核 素 闪烁 扫描 ”口服 或 胃 管 内 注入 含有 ?Te 标记 的 液体 ,应 用 Y 照相 
机 测定 食管 反 流 由 .可 了 解 食 管 运动 功能 - 
4. 食管 内 镜 检 查 及 黏膜 活检 ”内 镜 诊 断 及 分 级 标准 :0 级 :食管 黏膜 无 异常 ;[ 级 :黏膜 点 状 
或 条 状 发 红 Js ipsa (x FILS TER: RRA ARRET REESE MA EUIS RIA B] 2/3; 亚 级 : 
A J- 泛 发 红 、 SEP bei prsE (US. RT 只 活检 可 发 现 鳞 状 上 皮 基 底层 细胞 
2 TET :乳头 延 促进 入 上 皮 . 上 皮层 内 中 性 粒 细胞 . 嗜 酸 性 粒 细胞 .淋巴 细胞 浸 
4 大 嫉 、 泪 疙 .肉芽 组 织 形成 和 (或 ) 纤 维 化 。Barrette 食管 : 鳞 状 上 皮 由 腺 上 皮 取 代 ， 
出 纲 杯 状 细胞 的 | Vo ru 
5. 食管 胆汁 反 流 动态 监测 “应 用 便携 式 24 小 时 胆 红 素 监测 仪 ,将 监测 探头 经 鼻孔 插入 , 放 
置 在 食管 括约肌 上 上 方 ,监测 24 小 时 ,记录 平 耻 直立、 进餐 及 症状 发 生 的 时 间 ,数据 以 专用 软件 
处 理 , 可 提示 胆汁 反 流 至 食管 的 于 二 指 肠 胃 食 管 反 流 (DGER)。 
e. 食管 动力 功能 检查 必用 低 顺应 ; 统 和 腔 内 微型 传感器 导管 系统 等 测 压 设 
备 了 解 食管 运动 情况 及 LES 功能 .对 于 LES 压力 正常 的 患 儿 应 连续 测 压 ,动态 观察 食管 的 运动 
功能 
【诊断 】 
GER 临床 表现 复杂 日 缺乏 特异 性 , 仅 赁 临床 症状 有 时 难以 与 其 他 引起 呕吐 的 疾病 相 鉴 别 、 
即使 是 GER 也 难以 区 分 是 生理 性 或 病理 性 。 几 临床 发 现 不 明 原因 反复 呕吐 , 咽 下 困难 、 反 复发 
作 的 慢性 呼吸 道 感染 . 难 治 性 哮喘 .生长 发 育 迟 缓 .营养 不 良 .原因 不 明 的 与 吵 ` 贫 血 ` 反 复出 现 
SEE, PIRES : 状 时 ,部 应 考虑 到 GER 的 可 能 ,针对 不 同情 况 ,选择 必要 的 辅助 检查 以 明确 
诊断 。 
dpi 
. S Is EE ”又 称 南 门 疗 挛 ,是 指 食管 下 括约肌 松弛 障碍 导致 的 食管 功能 性 梗阻 。 婴 
Wh ER 呕吐 ,重症 可 伴 有 营 生长 发 育 迟 缓 。 年 长 儿 诉 胸痛 和 烧 心 感 、 
H. 通过 X RARE .内 镜 和 食管 测 奈 等 可 确诊 。 
2. 以 呕吐 为 主要 表现 的 新 生 儿 小 婴儿 应 排除 消化 道 器 质 性 病变 ,如 先天 性 幽门 肥厚 性 狭 
AE . 胃 扭 转 , 肠 旋转 不 良 JAER S 
3. 对 及 流 性 食管 炎 伴 并 发 症 的 患 儿 , 必 须 排除 由 于 物理 性 、 化 学 性 .生物 性 等 致 病因 素 所 引 
起 组 织 损 伤 而 出 现 的 类 似 症状 。 
【治疗 】 
JLiZ Wir GER 的 患 儿 ,特别 是 x" 证 或 影响 生长 发 育 者 必须 及 时 进行 治疗 。 包 括 体位 
治疗 .饮食 治疗 .药物 治疗 和 FERI 
1. 体位 治疗 ”将 床 头 抬 高 30"， pe Auri E UR fa fuz. 4L Dg LE E JL FE SEE T 
(AAE , MEIR HESR I f rA S P JL E E RD SF e el He A EC [CRI SZ . E 
Me} pe 侧 耻 位 及 上 体 抬 高 ,减少 反 流 频率 及 反 流 物 误 吸 、 
饮食 疗法 ”以 稠 厚 饮食 为 主 , 少 量 多 餐 , 婴 儿 增加 喂奶 次 数 ,缩短 喂奶 间隔 时 间 . A CIR 
"s 在 奶 中 加 入 淀粉 类 食物 或 进食 谷类 食品 、 年 长 儿 亦 应 少量 多 餐 ,以 高 蛋白 低 脂 肪 饮食 为 
E, Mint 2 小 时 不 予 进 食 ,保持 胃 处 于 非 充 盘 状态 ,避免 食用 降低 LES 张力 和 增加 胃酸 分 泌 的 食 
物 , 如 酸性 饮料 、 高 脂 饮食 . 瑟 克 旋 和 辛辣 食品 ”此 外 ,应 控制 肥胖 ,不 能 吸烟 及 避免 被 动 吸烟 
3. 药物 治疗 主 归 基于 降低 骨 内 容 物 酸度 和 促进 上 消化 道 动 力 ,包括 促 胃 肠 动力 药 . 抗 酸 
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或 抑 酸 药 .黏膜 保护 剂 等 ,但 使 用 时 应 注意 药物 的 适用 年 龄 及 不 良 反应 。 

(1) 促 胃 肠 动力 药 (prokinetic agents): 疗 程 4 周 。 能 提高 LES 张力 ,增加 食管 和 胃 蠕 动 , 提 高 
食管 廊 清 能 力 ,促进 胃 排 空 ,从 而 减少 反 流 和 反 流 物 在 食管 内 的 停留 。 如 多 巴 胺 受 体 持 抗 剂 : 多 
潘 立 酮 (domperidone, 吗 叮 啉 ), 带 用 剂量 为 每 次 0.2~0.3mg/kg, 每 日 3 次 , 饭 前 半 小 时 及 睡 前 口服 。 

(2) 抗 酸 和 抑 酸 药 :疗程 8~12 周 。 主 要 作用 为 抑制 酸 分 泌 、 中 和 胃酸 以 减少 反 流 物 对 
食管 黏膜 的 损伤 ,提高 LES 张力 。 中 抑 酸 药 :H, 受 体 持 抗 剂 (Hz-receptor blockers), At P PICEE 
T (cimetidine), £& J£ # T (ranitidine) i: 9E 4f T (famotidine), JE 4L 1$ T (nizatidine); 质子 泵 抑制 
剂 (proton pump inhibitors , PPI), 40 J& J fr ME (omeprazol), 25 2 T E (lansoprazole), 3 Z 3€ fi Vk 
(esomeprazole) 等 。@ 中 和 胃酸 药 : 如 氢 氧 化 铝 凝 胶 , 多 用 于 年 长 儿 。 

(3) 黏膜 保护 剂 (mucosa protector): 疗 程 4~8 周 。 可 选用 硫 醚 铝 、 侍 酸 铝 盐 .磷酸 铝 等 ( 抗 酸 
和 抑 酸 药 以 及 黏膜 保护 剂 的 治疗 见 本 章 第 四 节 )。 

4. 外 科 治 疗 ”及 时 采用 体位 .饮食 .药物 等 治疗 方法 后 ,大 多 数 患 
您 。 具 有 下 列 指 征 可 考虑 外 科 手 术 : 中 内 科 
^B .生长 发 育 迟 缓 );@) 严 重 食管 炎 伴 省 疡 Ak 
发 症 ,如 呼吸 道 梗阻 .反复 发 作 吸入 性 肺炎 或 
统 疾病 。 


儿 症 状 能 明显 改善 和 痉 
JT 6-8 周 无 效 ,有 严重 并 发 症 ( 消 化 道 出 血 .营养 
:或 发 现 有 食管 裂孔 疝 者 ;@ 有 严重 的 呼吸 道 并 
\ 伴 支气管 肺 发 育 不 良 者 ;合并 严重 神经 系 


" 


胃炎 (gastritis) 是 指 由 各 种 物理 性 ,化 学 性 或 生物 性 有 害 因子 引起 的 胃 黏 膜 或 胃壁 炎 性 病变 。 
根据 病程 分 急性 和 慢性 两 种 ,后 者 发 病 率 高 。 
【 病因 和 发 病 机 制 】 
1. 急性 胃炎 多 为 继 发 性 ,是 严重 烧伤 .呼吸 衰竭 和 其 他 和 危 
重 疾病 所 致 的 应 激 反 应 OL t E I RI 8s. 急性 应 激 性 黏膜 病变 )。 误 服毒 性 物质 和 腐蚀 
剂 . 摄 人 由 细菌 及 其 毒素 污染 的 食物 .服用 对 胃 黏 膜 有 损害 的 药物 (如 阿司匹林 等 非 省 体 抗 炎 
药 )、 食 物 过 敏 . 骨 内 异物 .情绪 波动 .精神 紧张 和 各 种 因素 所 致 的 变态 反应 等 均 能 引起 骨 黏 膜 的 


im 
1 


2. 慢性 胃炎 AUGE THEO SCRL TIE FIL ERES o o RO A A, JLE E T9 e p LIESS 
缩 性 (以 往 称 浅 表 性 ) 胃炎 最 常见 , 约 占 0006-9506 ,萎缩 性 胃炎 和 特殊 类 型 胃炎 少见 。 病 因 迄 今 
尚未 完全 明确 ,可 能 与 下 列 因素 有 关 。 

(D 幽门 螺杆 菌 (helicobacter pylori， 了 感染 :已 证 实 Hp 89 8j 胃 内 感染 是 胃炎 的 主要 病因 ,在 
活动 性 重度 胃炎 中 Hp 检 出 率 和 生 胃炎 的 家 族 聚 集 倾向 也 表明 了 Hp 在 家 族 成 员 间 的 
Tes. 


(2) 胆汁 反 流 :各 种 原因 引起 胃 肠 道 动力 异常 ,十 二 指 肠 胃 反 流 ， Sore EROR Th 

IUOS TEA D EU E y (08459 P] UP RC TAS IOUE A23 8o oo de 

(3) 长 期 食 ( 服 ) 用 刺激 性 BARAA P AN Vit AP. 过 冷 .过 热 、 LESEN: 经 常 暴 饮 暴食 ， 
服用 e£ S259. 

紧张 .压力 过 大 ,可 使 消化 道 激素 分 泌 异 常 。 

慢性 肾炎 .尿毒 证 .重症 糖尿 病 .肝胆 系统 疾病 .类 风湿 关节 炎 、 系 


Bc lELLBERUE 4E 
(6) 其 他 因素 :如 环境 ,遗传 .免疫 .营养 等 因素 均 与 发 病 有 关 


【临床 表现 ) 
1. 急性 胃炎 ”发 病 急 织 . 轻 
水 .电解 质 及 酸 碱 平衡 亲 乱 有 感 ; 


2. 慢性 胃炎 常见 症 


ft 


ARE 
【 辅助 检查 】 


人 径 者 仅 有 食欲 不 振 .腹痛 、 亚 心 .呕吐 , 严 寻 
有 发 热 等 全 身 中 毒 症状 。 

为 反复 发 作 无 规律 性 的 腹痛 ,疼痛 
多 数位 于 上 腹部 、 脐 周 , 部 分 患 儿 部 位 不 固定 , 轻 者 为 间 软 性 隐痛 或 钝 痛 , 严 和 
常 伴 有 食欲 不 振 、 恶 心 呕吐、 腹胀 ,继而 影响 营养 状况 及 生长 发 育 。 胃 称 膜 糜烂 出 


公测 
Ze 


= 
PT E 


HFH 
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食 过 程 


1. 胃镜 检查 ”为 最 可 第 和 
水 肿 .糜烂 出血 ,有 时 了 可见 委 
结 节 形成 (又 称 胃 密 小 结 节 或 淋巴 细胞 样 小 结 节 增 
和 病理 学 检查 。 


入 .可 直接 观察 胃 黏 膜 病 变 及 其 程度 ,可 见 黏膜 广泛 充 节 
支流 的 胆汁 。Hp 感染 时 ,还 可 


者 可 出 现 呕 血 、 黑 便 、 脱 


P 或 餐 后 ， 
外 者 为 剧烈 绞 痛 。 
者 伴 哎 


= 
» 
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见 到 胃 黏 膜 微小 
^E). 同时 可 取 病 变 部 位 组 织 进行 幽门 螺杆 菌 


2. 幽门 螺杆 菌 检测 ”Hp 检测 分 为 侵入 性 和 非 侵入 性 两 大 类 。 侵 入 性 需 通过 胃镜 检查 取 骨 


黏膜 活 组 织 进 行 检测 .包括 :快速 尿素 酶 试验 
有 :QC 尿素 呼吸 试验 便 Hp 抗原 检测 ;号 血清 
【病理 】 


1. 急性 胃炎 ”表现 为 上 皮 细 胞 变性 .坏死 .固有 膜 大 量 中 性 


胞 . 浆 细 胞 , 腺 体 细 胞 呈 不 同 程度 的 变性 坏死 。 
2. 慢性 胃炎 非 萎 缩 性 胃炎 见 上 皮 细 胞 变性 ,小 四 上 皮 台 


淋巴 细胞 . 浆 细 胞 浸润 。 蓉 缩 性 胃炎 主要 为 固有 腺 体 萎缩 , 肠 腺 化 入 


【 诊断 和 鉴别 诊断 】 
根据 病史 .体检 ,临床 表现 .胃镜 和 病理 学 检查 .基本 可 上 


很 多 ,急性 发 作 的 腹痛 必须 注意 与 外 科 急 腹 症 以 及 肝 、 胆 、 胰 、 


[s 


曾 生 ,固有 
E 及 炎症 细 


Vi S 


DA HFI 


E 粒 细胞 浸润 ， 无 或 极 少 有 淋 


胞 浸润 。 


忆 儿 童 腹痛 的 病 
及 器 的 器 质 性 疾病 、 


因 
B 


2A; Hp 培养 。 非 侵入 性 检查 主要 


$ 测 抗 Hp-IgG 抗体 。 
巴 细 


异 炎 症 细胞 主要 为 


型 过 敏 性 紫 瘦 相 鉴别 。 慢 性 反复 发 作 的 腹 病 应 与 肠 道 寄 生 虫 病 


痉挛 及 功能 性 腹 ; 


鉴别 。 


1. ABE CHE ASISTE EOS 、 偏 食 ARR .恶心 .呕吐 等 消化 功能 紊乱 症状 ,有 


再 等 疾病 


TERE 


身 过 敏 证 状 。 往 往 有 吐 虫 HERSE L3 (itr HL BD UK RIT RET A BETERI 


的 改善 , 肠 映 虫 症 在 我 国 已 经 大 为 减少 。 


2. BRZE 婴儿 多 见 ,可 出 现 反 复发 作 的 阵 发 性 腹痛 ,腹部 无 异常 体征 , 排 气 H 


缓解 。 


# 便 后 可 


3. 心理 因素 所 致 功能 性 (再 发 性 ) 腹 痛 “是 一 种 常见 的 儿童 期 心身 疾病 。 原 因 不 明 ,与 情 
绪 改 变 .生活 事件 、 家 庭 成 员 过 度 焦虑 等 有 关 。 表 现 为 弥漫 性 .发作 性 腹痛 ,持续 数 十 分 钟 或 数 


小 时 而 自行 缓解 ,可 以 伴 有 恶心 `. 哎 吐 
治疗 】 


: 状 。 临 床 和 辅助 检查 往往 没有 阳性 发 现 。 


1. 急性 胃炎 ”去除 病因 ,积极 治疗 原 发 病 ,避免 服用 一 切 刺激 性 食物 和 药物 ,及 时 纠正 水 、 
电解 质 峙 乱 。 有 上 消化 道 出 血 者 应 卧床 休息 ,保持 安静 ,监测 生命 体征 及 呕吐 与 黑 辩 情况。 前 
脉 滴 注 H, 受 体 拷 抗 剂 , PPI 等 抑制 胃酸 药物 ,口服 骨 黏膜 保护 剂 ,可 用 局 部 黏膜 止血 的 方法 。 台 


菌 感 兴 者 应 用 有 效 抗生素 
2. 慢性 胃炎 


(D 饮食 治疗 : 养 成 良好 的 饮食 习惯 和 生活 规律 ， 饮 食 定时 定量 ,避免 食用 刺激 性 食品 和 对 


冒 秋 膜 有 损害 的 药物 


(2) 药物 治疗 :DD 纤 膜 保护 剂 :如 碱 式 碳酸 包 \ 硫 糖 铝 、 蒙 脱 石粉 剂 等 ;@ 拙 制 胃酸 药物 :常用 


t 


] 


HKEE T SUO ER]: RRR T S ORU a 7) 25 BUK CE SIEUT: t t LR AERE d .西沙 
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必 利 莫 沙 必 利 等 ;四 有 幽门 螺杆 菌 
物 治 疗 时 间 视 病情 而 定 。 


intet 


感染 者 应 进行 规范 的 抗 Hp 治疗 


( 见 消 化 性 泪 疡 的 治疗 )- 25 


一 、 消 化 性 溃疡 


E 9t 5 (peptic ulcer) 主要 是 指 发 生 在 胃 ; 


T —ÁB e RS TRE IOS. BD T CES 


( gastric 


ulcer, GU) 和 十 二 指 肠 溃疡 (duodenal ulcer,DU)。 各 年 龄 儿童 均 可 发 病 , 以 学 龄 儿 章 多 见 ， 婴 幼 
儿 多 为 急性 继 发 性 溃疡 , 常 有 明确 的 后 UB CU 和 DU 发 病 率 届 年 长 儿 多 为 慢性 、 原 发 
性 溃疡 ,以 DU 多 见 , 男 孩 多 于 女孩 ,可 有 明显 的 家 族 史 。 

[ 病因 和 发 病 机 制 】 

原 发 性 消化 性 满 疡 的 病因 与 诸多 因素 有 关 ,确切 的 发 病 机 制 至 今 尚未 完全 阐明 - 目前 认为 ， 
溃疡 的 形成 是 对 胃 和 十 二 指 肠 黏膜 有 损害 作 TUS SUSHI TBI URN AR JAER .药物 Litt 
其 他 有 害 物 质 ) 与 黏膜 自身 S At df E F2 d DE Put , 8 B ME vt, SLIDE 
BUE BR ZR 56 Y" [8] Ac KEM RE — RA 2a , ^h Vf 2E DSEGGE o — A ER. SUBE 
Te iid eui x X. 

. PHEETOEPSIERBERURZE7] IAE AMHER S PA — 8 REI 28 45 FM EER 
i PUBAGETIYN AUR den EOD Ra FA RUE 
正常 反馈 抑制 机 制 亦 发 生 缺 陷 , 故 酸度 增高 是 形成 溃疡 的 重要 原因 - 


新 生 儿 生 后 1-2 大 胃酸 分 


泌 高 ,与 成 人 相同 ,4~5 天 时 下 降 ,以 后 又 逐渐 增高 , 故 生 后 2~3 KIK] s c eti. 
A S RRAMAEEAE etr Fn , ERG AE KJ LPS LC ETHER D Ro e p t n 

. 胃 和 十 二 指 肠 黏 膜 的 防御 功能 “决定 胃 黏 膜 抵抗 损伤 能 力 的 因素 包括 黏膜 血 流 、 上 皮 细 
包 的 再 生 ,黏液 分 泌 和 系 膜 屏障 的 完整 性 - juan EL i 
胞 的 分 泌 与 更 新 受到 影响 ,屏障 功能 受 损 ,发 生 黏 膜 缺 血 .坏死 ,形成 溃疡 。 

3. 幽门 螺杆 菌 感 染 ” 有 调查 表明 80% 以 上 DU 与 50% 以 上 的 GU 存在 Hp 感染 ,Hp 被 根 
除 后 溃疡 的 复发 率 即 下 降 , 说 明 Hp 在 溃疡 病 发 病 机 制 中 起 重要 作用 

4. 遗传 因素 ”消化 性 淡 疡 的 发 生 县 有 遗传 因素 的 证 据 , 部 分 患 儿 可 以 有 家 族 史 ,GU 和 DU 
同胞 患 病 比 一 般 人 群 分 别 高 1.8 倍 和 2.6 倍 , 单 卵 双 胎 发 生 溃 疡 的 一 致 性 也 较 高 .0 型 血 的 人 
DU 发 病 率 较 其 他 血型 的 人 高 ;2/3 的 DU 患者 家 族 成 员 血 清 骨 蛋白 酶 诛 升 高 。 但 其 家 族 史 也 与 
Hp 感染 的 家 族 聚 集 倾向 有 关 。 

5. 其 他 ”精神 创伤 .中枢 神经 系统 病变 .外伤 .手术 后 、 bui poa, USER 
省 食品 ,气候 因素 AF A RU VE TZ] , nM (6 bcd 2 
的 防御 能 力 , 3 o rg e tH 

KEPER Fe H FER Doe ng 1. b 48 Se ep dz. UL-F- Ae Ruf pco rft 
HRS. (参见 急性 胃炎 病因 ) 

【病理 】 

DU 好 发 于 球 部 ,偶尔 位 于 球 后 以 下 的 部 位 , 称 球 后 溃疡 ， 多 为 单 发 ,也 可 多 发 GU 多 发 生 
TETVISE FTSE- 胃 体 交界 的 小 索 侧 ,少数 可 发 生 在 胃 体 .幽门 管内 。 溃疡 边缘 光 履 ,让 部 由 肉芽 组 
织 构成 , 黎 以 灰白 色 纤 维 渗 出 物 ， 活 动 性 泪 疡 周 半 和 儿 膜 常 有 炎症 水 肿 ， 溃 疡 浅 关 由 1 t OU 
WR PEU E He i t t oc f Af be n uf, te o bte eL bod ER D d 7 
FEIL IIM, RE c dat V s EP E E AAA i EERI E, f ENEE HaT 
指 肠 间 时 有 溃疡 时 称 复合 溃疡 

( IRRF 

Wr 各 年 龄 阶段 的 好 发 部 位 .类 型 和 演变 过 程 不 同 , 临 床 症 状 和 体征 也 有 所 不 同 ,年 
Brill prom 不 同年 龄 患者 的 临床 表现 有 各 自 的 特点 
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1. 新 生 儿 期 ” 继 发 性 演 疡 多 见 . 常 见 原 发 病 有 早产 ,出 生 宣 息 等 缺 血 缺 氧 、 败 血 症 , 低 血糖 、 
合 征 和 中 概 神 经 系统 疾病 等 . 常 表现 急性 起 病 , 呕 血 . 黑 便 。 生 后 2~3 天 亦 可 发 生 
icio 

.婴儿 期 ” 继 发 性 溃疡 多 见 .发 病 急 .首发 症状 可 为 消化 道 出 血 和 穿孔 。 原 发 性 以 GU 多 
age EN ibiq a ts capis : 

3. 幼儿 期 CU fil DU BIRRA. W DLE cj CHE [8] SCR P4: p 
DR pg] cd edi t. pz ^p CDL RR (di miS SEL. 

4. 学 龄 前 及 学 龄 期 ”以 序 发 性 DU 多 见 .主要 表现 为 反复 发 作 脐 周 及 上 腹部 胀 痛 .烧灼 感 ， 
饥饿 时 或 夜间 多 发 严重 者 可 出 现 呕血 便血、 贫血 。 并 发 穿孔 时 疼痛 剧烈 并 放射 至 背部 或 左 
右上 腹部 。 也 有 仪表 现 为 贫血 、 其 便 潜 血 坛 验 阳性 。 

【并 发 症 】 

主要 为 出 血 、 容 筷 和 基 门 梗阻 , 常 可 伴 发 缺 铁 性 贫血 。 消 化 道 出 血 常常 是 小 LiB fct 
的 首发 症状 ,重症 可 出 现 失血 性 休克 : 如 溃疡 穿孔 至 腹腔 或 邻近 器 官 ,可 出 现 腹膜 炎 .胰腺 炎 等 。 
如 炎症 和 水 肿 较 广泛 ,可 出 现 急 慢性 梗阻 。 

【 辅助 检查 】 

1. EHRE 是 诊断 消化 性 溃疡 的 首选 方法 。 内 镜 观察 不 仅 能 准确 诊 bien 观 
察 病灶 大 小 . 周 湿 疡 表面 有 无 血管 暴露 ,同时 又 可 采集 黏膜 活检 行 病理 组 织 学 
细菌 学 检查 ,还 可 以 在 ^i Felis s fL. AERE HORS T S RUE SR RS RETE E 30 FERE 
中 央 有 灰白 色 营 状 物 ,可 分 为 活动 期 (A)、 瘟 合 期 (H) 和 疗 痕 期 (S), 其 中 每 个 病 期 又 可 分 为 1~2 
个 阶段 。 在 治疗 6-8 周 后 还 应 复查 内 镜 检 查 以 确定 溃疡 是 否 愈合 。 

2. 胃 肠 X 线 钢 餐 造影 ”适用 于 对 胃镜 检查 有 禁忌 者 。 

(1) 直接 征象 :发 现 骨 和 十 二 指 肠 壁 可 确诊 、 

(2) 间接 征 疡 对 侧切 迹 ,十 二 指 肠 球 部 痉 
PRR, TEOR Kh REA ARE, ELEBE NE: 

3. 幽门 螺杆 菌 检 测 见 慢 性 胃炎 部 分 

【诊断 和 鉴别 诊断 】 
L 童 消化 性 溃疡 的 症状 和 体征 不 如 成 人 典型 , 故 对 出 现 剑 突 下 有 烧灼 感 或 饥 俄 痛 ; 反 复发 
作 .进食 后 缓解 的 上 腹痛 ,夜间 及 清晨 症状 明显 ; 与 饮食 有 关 的 呕吐 ;反复 胃 肠 不 适 ,是 有 溃疡 
病 , 尤 其 是 DU 家 族 史 ;原因 不 明 的 呕血 ,便血 ;类 便 潜 血 试验 阳性 的 贫血 患 儿 等 , 均 应 殉 惕 消化 
性 温 疡 的 可 能 ,及 时 进行 内 镜 检 查 , 尽 早 明确 诊断 。 以 下 症状 Sp 
1. 腹痛 VC GASES ES p bon IE SUME gi dee n IDEST f EH 
2. Win II LR ILARIA EFRY LAM SOLIS Lit 
ASIE AR IK SK 03 RE Ae ^ EH tL ESI A 000 ATA S AE 

3. 便血 消化 性 溃疡 出 血 多 为 柏油 样 便 ,鲜红 色 便 仅见 ipn (36. Ia EUER HE E 
尔 型 室 ,息肉 LED fepe e e LR OTB LSE o 

治疗 】 

目的 是 缓解 和 消除 症状 ,促进 溃疡 愈合 ,防止 复发 ,并 预防 并 发 症 。 

1. 一 般 治 疗 ”培养 良好 的 生活 习惯 ,饮食 定时 定 其 ,避免 过 度 疲劳 及 精神 紧张 ,消除 有 害 因 
来 ,如 避免 食用 刺激 性 食物 和 药物 .如 有 出 血 时 ,应 积极 监护 治疗 ,以 防 失血 性 休克 。 应 监测 生 
命 体 征 ,如 血 庄 , 心 次 及 末梢 循环 禁 食 ,同时 注意 补充 足 Vane. 如 失血 严重 时 应 及 时 输血 
必 杰 时 可 行 消化 道 局 部 止血 (如 时 药 .胃镜 下 人 硬化、 电 涂 治疗 ) 及 金 身 止 血 

2. 药物 治疗 ”原则 为 拖 制 胃酸 分 泌 和 中 和 胃酸 ， d USB GRE 71 , 抗 幽 门 螺杆 菌 治疗 

(o 抑制 由 酸 治疗 :是 消除 侵 做 央 索 的 主要 途 佐 :了 H, 受 体 捕 抗 剂 (HRD: 可 直接 抑制 组 胺 、 Ei 


烧灼 感 


[i 


SUN 
pi 


畸形 对 本 病 有 论 会 断 参考 价值 . 因 儿 童 溃 
重 对 比 造影 效果 较 住 。 
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阻 滞 乙 酰 胆 碱 分 泌 , 达 胖 
于 饭 前 10~30 分 钟 口服 ， 
每 晚 1 次 口服 ,或 每 日 


或 每 日 


胞 ,降低 辟 台 


二 IE x E 
WEG. 
Er 
ke 
NS 


Drik 


X. EAF 


(3) pikar 


V ER REGI 


奥 美 拉 唑 ,剂量 为 每 日 0.6~0.8mg/kg, 
证 状 和 促进 溃疡 您 合 的 作用 。 常 
(2) 胃 黏 膜 保 护 剂 : 叫 硫 糖 铝 :常用 剂量 为 每 日 10~25mg/kg, 分 4 次 口服 ,疗程 4~8 周 。 

酸 锐 钾 : 剂 量 为 每 日 6~8mg/kg， At 6 RE IR, He 4-6 J&] . E 
害 和 急性 肾 衰竭 等 副作用 ， KMAN TATA : 
腺 素 样 作 用 ， i X 


i pisei E 


分 2-3 KH. ines 4-8 Ji 
1 次 (严重 者 每 12 小 时 1 次 ) 静 脉 滴 注 
包 中 的 H-K'-ATP fifi? 


其 作用 机 制 可 能 


; 阿 英 西林 SOmg/ (kgd); 克 


Ade d Ss 
. GXKRHU ESSE: 
内分泌, 或 直接 保 JAN 膜 上 皮 的 完整 性 有 


作用 临床 应 用 较 少 ,罕见 儿科 应 用 。 
] 螺 杆菌 治疗 :有 Hp 感染 的 消化 性 溃疡, 需 用 抗菌 药物 治疗 。 临 床 常用 的 药物 有 
/每 素 15-20mg/ (kg: d); H fife 20mg/(kg.d); JS 


5mg/ (kg*d), 4 3 次 口服 。 目前 多 : 


药物 方案 :PPI+ 上 述 抗 4 
方案 : 枸 樟 酸 饼 钾 4~6 周 +2 种 抗生素 


或 同时 +H,RI 4-8 周 。 


3. 消化 性 溃疡 一 般 不 需 手 术 治 疗 TOUS P 
性 穿孔 ;@) 难 以 控制 的 出 血 , 失 血 量 大 ,48 小 时 内 失 


经 胃 肠 减 压 等 保守 治疗 72 小 时 仍 无 改善 。 
先天 性 肥厚 站 


使 幽门 管 腔 ; 


少见 . 

【 病因 和 发 病 机 制 】 

至 今 尚 未 完全 清 28 ,一 般 认 为 a KAR 

1 遗传 因素 “本 病 为 多 基因 遗传 
左右 ;母亲 有 本 病史 的 nd 

本 了 有 其 人 和 光大 

血管 活性 肠 肽 有 不 同 程度 的 减少 
维持 动脉 导管 开放 时 容易 发 生 mr Hk ^E EB 

3. 先天 性 幽门 肌 层 发 育 异 常 ” 在 胚胎 4- 
尤其 是 环 肌 肥 厚 而 致 梗阻 

【病理 ]】 

幽门 肌 全 层 增生 肥厚 ,以 环 age 显 
地 如 全 橡皮 


肠 端 则 界限 
指 肠 , 使 十 
T ge Wu .水 


第 五 节 ”先天 性 肥厚 性 幽门 狭窄 


肿块 随 日 龄 而 逐渐 增 大 
分 明 , 胞 厚 组 织 2 ET 


E Walls 反 折 旦 PE 


WM op AERE 


主张 联 合用 药 ,以 下 方案 可 供 参 考 : 即 以 PPI 为 中 心 
E 素 中 的 2 种 ， 1-2 周 ;以 镶 剂 为 中 心 的 “三 联 ”“ 四 联 ” 药 物 治 疗 
克拉 霉 素 2 周 . 申 硝 哗 2J8] 、 呐 喃 哗 酮 2 周 )， 


看 引起 的 上 消化 道 不 完全 梗 间 
形 的 第 3 位 。 第 一 胎 多 见 , 男 性 多 见 , 男 女 发 ; 


陆 率 之 比 约 为 3: 


aji 


HPUEKERT EH 10~15mg/kg, 47 4 1X 
TET, Pio 3-5mg/kg, £j 12 小 时 1 次 ， 
Fl iis 1 次 口 
质子 3 FEMKE KI PPI: EHF 
性 ， BHIE H* JA Ae DIES S R 
WUR. 疗程 2~4 周 - 
j AFLE AFLE 


T 


而 抑制 胃酸 
@@ 中 和 胃酸 的 抗 酸 剂 : 


不 可 逆 损 


即 前 列 


应 根据 个 体 情况 考虑 手术 治疗 :中 急 
容量 的 30%; OHR YE ga TEEB. 


ET JIRE (congenital hypertrophic pyloric stenosis) 是 由 于 幽门 环 肌 增生 肥厚 ， 
日 性 疾病 。 发 病 率 约 为 13000~1/1000, 占 消化 道 畸 
1 , 患 儿 多 为 足 月 儿 , 未 成 熟 儿 较 


LHP rS HE HK .— P 物质 和 
ies sf HE USC n SIRE E 
M 

JUA Az T3 33k JRE ,致使 幽门 肌 


INE ie 质 
束 界 限 不 明显 ,十 VR 


m ia, m ] 管 部 分 M fEA d — 
EH icf EDU UA BERINJELA 


[BREN 】 
典型 症状 和 体征 为 无 


十 的 喷射 性 呕吐 、 胃 蠕动 波 和 右上 腹 肿 块 。 
: 状 ,一 般 在 出 生 后 2~4 周 ,少数 于 生 
次 喂奶 后 均 吐 ,多 于 喂奶 后 不 到 半 


1. 呕吐 ”为 本 病 的 EAR 
2-3 个 月 发 病 - FRI AFL Z H hE ESSEER , JLF 
Avis Bl, E EAH BERI WARRE AIONE, REA, DRE 
细 血 管 破裂 出 血 , 吐 出 物 可 含 咖 啡 


大 部 分 食物 被 叶山 ,致使 大 使 次 数 减 少 和 少 尿 。 


2. BENE 常见， 
在 喂奶 时 或 呕吐 前 容易 见 到 ， 

3. 右上 腹 肿 块 ” 为 本 
Fi FEEN akte 

4. dE 约 1%~2% 
ARES ILAREN 
ma 

. H, Aik R EREL 
o 患 儿 体重 不 增 或 下 降 , 逐 渐 出 现 
氧 ,产生 乳酸 血 症 . 低 钾 血 症 ; 虹 功能 损 

【 辅助 检查 】 

1. 腹部 B 超 检 查 


日 非特 有 体征 
f 
有 体征 


a9 4 JL 
REAS LEA, 


uz 
m 


上 腹部 常 可 引出 - 
,具有 诊断 意义 


因 反 复 呕吐 ， 


是 动 波 从 左 季 肋 下 向 右上 腹部 移动 ,到 幽 上 


+ .可 合并 代谢 性 酸 中 毒 。 


为 首选 的 无 创 检查 ,可 发 现 上 


x 
E 


第 十 一 章 


和 而 床 检 出 率 可 达 60%~80%。 用 
RERNE ER]. E RR, am 肿块 ,可 以 移动 。 
高 ,手术 后 数 日 即 消失 
,以 及 大 便 排 出 少 ， me 素 肝 肠 循环 


门 肥厚 肌 


黏膜 屋 为 高 密度 回声 ,并 可 测量 肥厚 肌 层 的 厚度 A 
z Amm 幽门 管 直 径 三 13mm 幽门 
2. x EMERE 透视 下 可 见 胃 扩张 , 钢 剂 通 


过 幽门 排出 


细 观 察 可 见 幽 门 管 延 长 p) 3k 25 nip Hg |] P3 SE 
压 迹 呈 “ 萤 征 ”"、“ 双 肩 征 " 等 为 诊断 本 病 特有 的 X 线 征象 


{ 诊断 和 鉴别 诊断 】 


凡 具 有 典型 的 呕吐 病史 者 , 生 后 2-4 周 出 现 ,无 胆汁 的 喷射 性 哎 吐 
中 块 , 即 可 确诊 。 
喂奶 过 多 .过 急 ,或 人 工 喂养 时 将 奶 撼 


应 疑 及 本 病 。 若 于 右上 上 腹部 扫 及 橄榄 状 
1. 喂养 不 当 
当 等 , 均 为 新 生 儿 哎 
起 婴儿 , 轻 拍 后 背 使 积存 在 胃 内 的 气体 
并 可 伴 有 腹泻 和 便血 ,回避 过 敏 原 后 可 缓解 。 
2. 幽门 痉挛 ”与 本 病 临 床 症状 相似 ， 
多 ,无 进行 性 加 避 E (RL Ej d s UR, EUG 
良 ,B 超 检查 幽门 肌 层 不 肥厚 ,用 阿托品 、 毛 两 
3. ee 呕吐 为 了 

稠 厚 食物 饮食 疗法 可 减轻 呕吐 。 
4. 胃 扭 转 ” 生 后 数 周 内 出 现 呕 吐 ， 
黏膜 有 mle ee es 
平面 ;G 食 管 腹 段 延长 , 且 和 开口 村 
5. ide 消化 道 畸形 


ped 


BRA. 

如 幽门 前 次 
Ax. 
nt, Fg figi ro eX gh gar 
特征 性 X 线 表现 .后 


种 疾病 腹部 平 片 显示 胃 


EH SD 


FE 出 ,呕吐 有 


= 喷射 性 ,上 上 腹 无 里 
X £e E R 
移动 体位 
之 上 ;幽门 赛 的 位 轩 
仿 查 亦 可 


但 多 在 生 后 
上 腹 摸 不 到 有 


ren 
(B 


Mt EARLIER 
;根据 畸形 所 造成 的 消化 道 醒 阻 程度 的 不 同 ,症状 出 现 早晚 不 一 。 
] 前 浴 膜 患者 呕吐 性 状 与 


及 十 二 指 肠 不 同 程 


可 停 


中 块 。 


ELIT 
样 物 或 血 、 患 儿 食欲 旺盛 ,呕吐 后 即 饥饿 


层 为 一 环形 人 
扑 门 直径 和 幽门 管 长 度 ， 
TRKE 17mm, ETAN 
TEKEK, A HZS 
DRUT SERSA 


,进行 性 


消化 系统 疾病 


上 后 1 周 发 病 ,也 有 述 至 生 后 


VERGI: 使 胃 黏 膜 毛 


欲 食 。 哎 吐 严重 时 ， 


状 , 十 


即 消失 。 


ket 


。 原因 不 明 ， 


营养 物质 及 水 摄 和 不足, 并 有 H 和 CI 的 大 量 
f Bk f 氯 性 碱 中 毒 等 ,晚期 脱水 加 重 , 组 织 缺 


氏 回 声 区 .相应 的 
n SERT TA 


厚度 


时 间 延 长 。 仔 
二 指 肠 球 部 


Jnx& , nte E. 


BI E ELTE] SCIES AR 


高 于 十 二 指 


肥厚 


N 


UE" 


止 。 食 物 过 敏 广 


对 疑似 病例 应 与 下 歹 
内 气体 吸 和 人骨 内 ,或 喂奶 后 体位 放置 不 
赴 的 常见 原因 。 如 系 喂养 不 当 引 起 的 呕吐 ,应 防止 喂奶 过 多 .过 急 , 食 后 抱 
可 造成 患 儿 反复 呕吐 ， 


pH 监测 等 可 | 

X 线 钢 餐 检查 可 见 :中 食管 与 骨 
RER; 
达到 诊断 和 治疗 (胃镜 
Vo ees RA 


7 


情况 鉴别 。 


则 呕吐 
一 般 状 况 较 好 ， 
痉 镇 静 剂 治疗 
波 ,无 右上 腹 橄榄 样 
24 小 四 
呕吐 加 剧 。 


无 明 


效果 良好 。 
中 块 。 
办 助 确诊 。 


, 非 喷射 性 , 量 不 
显 脱水 及 营养 不 


采用 体位 疗法 和 


昌 双 胃 泡 、 双 液 
` 整 复 ) 的 目的 . 


声 梗 阻 型 胎 业 性 腹膜 
狭窄 相似 . 
张 ,表现 为 * 双 气泡 "或 ”三 


生 后 不 和 久 出 现 哎 
日 无 腹部 肿块 及 


CO 第 十 一 章 消化 系统 疾病 


气泡 "等 十 二 指 肠 梗 阻 的 影像 , 环 状 胰腺 时 十 二 指 肠 降 段 旦 现 内 陶 .线形 狭 罕 或 节 段 性 缩 窗 。 肠 
施 转 不 良 时 人 诈 潍 肠 可 显示 出 结肠 框 及 回 育 部 充满 钢 剂 ,位 于 右上 腹部 或 上 腹 中 部 。 肠 梗阻 型 
胎 凑 性 腹膜 炎 可 见 腹腔 钙化 斑 。 

【治疗 】 

确诊 后 应 及 早 纠正 营养 状态 ,并 进行 幽门 肌 切 开 术 ,手术 方法 简便 ,效果 良好 


第 六 节 Hg 套 S 


JEZ (intussusc option SERES DDE REI AIEE AGRE Ns PU f 4) — Rp Jn p [SEL , e 398 4 
儿 时 期 常见 的 急 腹 症 之 一 ,是 3 个 月 至 6 岁 期 间 引 起 / rie WL AI 6096 的 患 儿 年 
龄 在 1 岁 以 内 ,但 新 生 儿 罕见 。80%5 的 患 儿 年 龄 在 2 岁 以 内 ,男孩 发 病 冻 多 于 女孩 , 约 为 4:1 
健康 肥胖 儿 多 见 ,发 病 季 节 与 胃 肠 道 病 毒 感染 流行 相 一 致 ,以 春季 多 见 ， 常 华发 于 骨 肠 炎 :和 上 E 
TEE DR 3 道 感染 。 
【 病因 和 发 病 机 制 ) 
万 套 益 分 原 发 和 继 发 两 种 。95% 为 原 发 性 ,多 见于 婴 幼 儿 ,婴儿 回 盲 部 系 膜 尚未 完全 辐 定 、 
活动 度 较 大 是 容易 发 生 肠 套 倒 的 结构 上 因素 。5% 继 发 性 病例 多 为 年 长 儿 ,发 生 肠 套 台 ee 
ZH BI] m EAE v t V D P LAE rZ 86 E RAV T JR RES P , oz o ee no a s M E P] JS E 
重复 畸形 Vei EEU e yp cho Jet ^ MT ZE 3 LI ez tbc Jf s 

TEE A ESL T FEDRI eH SRL, PA TEE M e , n rc clone .病毒 感染 及 腹 
5 等 。 有 研究 表明 病 岂可 引起 末 段 回肠 集合 淋巴 结 增生 ,局 部 肠 壁 增 厚 ,甚至 凸 信 肠 腔 , 构 
REA 起 点 , MZE ZIA ree RR SEA 

【病理 】 

Vou 顺 行 的 , 即 多 为 近 端 肠管 套 和 信 远 端 肠 腔 内 , 极 少 数 是 逆行 的 .依据 其 套 入 部 
位 不 同 分 为 : DEHAN: [el EGG E RS ATE 808 [d Ra A Sa EA a . PO L| Fe udo t2 
结肠 内 ,此 型 最 常见 , 约 占 总 数 的 5092-6092 OIRE ; VL AE e PER JUEK As s A Io 
末端 , 穿 过 回 育 洲 进入 结肠 , 约 占 30%; 国 回回 结 型 ， 回肠 先 套 人 远 端 回肠 内 ,然后 整个 再 套 和 人 结 
肠 内 , 约 占 10%; 国 小 肠 型 :小 肠 套 入 小 万 ,少见 ;结肠 型 :结肠 套 入 结肠 ,少见 ;(@) 多 发 型 : 回 结 
ZAVER GO! ETE 

WE EUER DURER P PA t] I ee mE DI EE d pr Ct P RES RO 而 对 于 套 入 结 
肠 的 或 复 套 的 一 般 不 能 自行 复位 ,由 于 畏 层 肠 CN E UEAN ABIA ET 72: ^ Mf P Bg , 9730] 
静脉 回流 受阻 ,组 织 充 血水 有 kb .静脉 曲张 。 秋 膜 细 胞 分 à LEM S ,与 血液 及 准 质 
混合 成 果 桨 样 胺 冻 状 排出 ” 肠 辟 水肿、 静脉 回流 障碍 加 重 , 使 动脉 受 哩 ,供血 不 是 , 导 敏 肠 壁 二 
侈 并 出 现 全身 中 毒 症 状 ,严重 者 可 并 发 肠 穿孔 和 上 腹膜 K 

[ 临床 表现 】 

1. SUERTE S 

(1) 腹痛 :上 腹痛 为 阵 发 性 规律 性 改作, 表现 为 1 
IRAM .面色 蕊 和 白 ,持续 数 分 钟 或 更 长 时 间 后 腹痛 缓解 ,安静 或 入 睡 , 问 软 10~20 分 钟 | pisi 
电动 出 现 又 反复 发 作 ， 阵 发 性 腹痛 系 上 F ERE o Rh t ceti Hr lc 

(2) Wt; Jp 8 pA 49] Ju CHE , EIRE iis Jc up ee ET IR T m 26 fi Fes 
VCI TIE FEET 

(3) 血便 :为 重要 症状 出现 症 dh 的 最 初 几 小 时 大 便 可 证 常 ,以 后 大 便 少 或 无 便 24 85% 的 
病例 在 发 病 后 6~12 小 时 排出 果 祝 ILE y eX EC E tt Az PAL IL 
& iE (4). ERLER: ESO UR T c EFE S np f I A i it toi nr eon IO, e CHEA 


A M OL PAL A Iz PEZEN V x JL SR D AS E 


太 软 , 稍 可 移动 
TIE NE 和 直肠 指 检 双 合 
) 全 号 情况 : 患 儿 在 时 期 一 般 ; 
Af Zz Wa Hs mm fet de IT 


p os 


情 us 
毒 症状 . 
2. 慢性 肠 套 性” 年龄 钱 大 .发 病 过 程 越 
Mica. Ai EE oe HL, zd LC QUE. 
无 梗阻 现象 ， iom Ax pu UL, (i ji 

iiem 
. 腹部 B AN 

见 e fil" 

2. B 超 监视 下 水 压 灌 肠 经 用 
y 管 , 侧 管 接 血 卜 计 监 测 注水 压力 . 
AP UL SQUARE SE deb PES. "ESSET 
ide , ETAR e T ROTURÉEU 运动 ,小 肠 进 


MEI [9i] z^ Hg Hs PC o SERES De EST, h UK JU 

检查 可 触及 肿块 。 
nobi 4j. 

金 身 情 况 恶 化 , 常 有 严 


jfi A V 
1 一 端 为 注水 
由 大 到 小 .最 后 消失 ,B 超 下 可 见 “ 同 


Kf 
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覆 腔 积 液 , 腹 肌 紧张 和 压痛 ,不 易 


体温 正常 ,无 全 身 中 毒 症 状 。 


KOK end EE LE 


随 着 病程 延长 , 病 
昏迷 及 休克 等 中 


主要 表现 为 阵 发 性 腹痛 ,腹痛 时 上 上 腹 或 脐 周 
病程 有 时 长 达 十 余 日 。 由 于 年 长 儿 肠 腔 较 宽阔 ,可 
血 发 生 也 较 晚 。 


fi: Core p (BO TEM E UL ipe Ba " B UAR” 肿块 图 像 , 纵 断 扫 描 可 


oley FIP ^08 Y ^C 20-40ml. H4 "T" 形 管 一 端 接 
1 .注入 37~40% 等 渗 盐 水 匀速 推 和 人 肠 内 ， 
心 圆 "或 “ 套 简 征 ” 


[i 


状 " 扩张 ,诊断 治疗 同时 完 


3. 空气 灌肠 HIET A TIE. E X 线 透视 下 可 见 杯 口 阴影 ,能 清楚 看 见 套 盖头 的 块 影 ， 
并 可 同时 进行 复位 治疗 

4. 钢 剂 灌肠 ”可见 储 蕉 部 位 充 僧 缺损 和 和 锯 剂 前 端的 杯 口 影 ,以 及 钢 剂 进入 靖 部 与 套 入 部 之 
ja] 4: 3 9 £X AR UR o BERI SE. 只 用 于 慢性 肠 套 车 疑难 病例 。 


【 诊断 和 鉴别 诊断 】 


LELE I JL R IR AE MERTE V pt E FESEM OKRE, fE rf RUE ET] Re o FE 
LETAME- Jom c HE Hn i f rz M ET 诊断 本 病 时 应 与 下 列 疾病 鉴 

1. 细菌 性 痢疾 MERIL KRAL. aF PAME, 多 件 有 高 热 等 感 
和 症状 。 装 便 检查 可 见 成 叭 腔 细 胞 ,细菌 培养 阳性 : i 偶尔 亦 可 引起 肠 套 闭 ,两 

veo np ppp Ce t ox Cr HET Rp ES 

2. fasi RAE Ktp, H y Joh E JRRIJE IER. 

3. xii PESE d zr os RNE fE. rb FIZT KC b uf 4, p Ada P RT 
触及 肿块 ,但 绝 大 多 数 患 儿 有 出 Dg JEPS ,关节 肿 痛 .部 分 病例 有 蛋白 尿 或 血尿 。 该 病 由 于 肠 功 
能 色 乱 和 肠 壁 肿胀 ,也 可 并 发 肠 套 

【治疗 】 

急性 肠 丛 车 是 一 仲 爷 及 生命 的 急症 , 具 复 位 是 紧急 的 涌 疗 措施 ,一 旦 确诊 需 立 即 进 行 

1. 非 手 术 疗 法 

(1) 洪 肠 疗法 的 适应 证 : 肠 套 痊 在 48 小 时 内 ,全 身 情况 良好 ,腹部 不 胀 , 无 明显 脱水 及 电解 
Joi E fL 


(2) $, 
AM 3470 FJL JG 
Aab Us sod 


DES D 


piii ELK ia 


wu: DIN PEU ARI 48 ik A EH 
& yc 、 腹 用 
中 多 次 复发 链 有 器 质 性 病变 


各 况 差 , 如 有 脱水 ,精神 萎靡 ,高热 .休克 
VERUS REN. 线 腹 部 平 片 可 见 多 数 液 平面 者 ; 


t9] NIA RUM BA 


(3) 方法 :包括 DB t cU UK Hella s as ^ GE atn o dz 
(4) HENO d (o NJ) AS de PL ORAE HORAE MEA A htt SLUT il MAE LET E UK DJL 


PRAHE , A> FESS Mi Ae Hear: ;、 


308 HEEK, i 


原 有 的 包 块 :由 灌肠 复位 后 给 予 0.5- 1g nl T e ET 


服 ,6-8 MEER TI A AME. AR RED] 
2. 手术 治 肠 食 车 起 过 48-72 小 时 ,或 嚼 时 间 不 长 但 病情 严重 疑 有 鹏 坏死 或 穿孔 者 ,以 
M | My S £> e PRRI ARLE Optio A Cose E DU AT UL AE (eve Feu E EE 


e 
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位 、 肠 切除 吻合 术 或 肠 造 瘘 术 等 。 


5%~8% 的 患 儿 可 有 肠 套 登 复发 。 灌 肠 复位 比 手术 复位 的 复发 率 高 - 


先天 性 巨 结 肠 (congenit 
病 (Hirschsprung disease, HD 


【 病因 和 病理 生理 ] 


管 肠 壁 肌 间 和 黏膜 下 神经 从 
增 大 ,紧密 交织 成 束 ;扩张 段 
细胞 正常 。 


目前 认为 该 病 发 生 是 多 基因 遗传 和 环境 因素 共同 作用 的 结果 


第 七 节 ”先天 性 巨 结肠 


al megacolon) 又 称 先天 性 无 神经 节 细 胞 症 (aganglionosis) 或 赫 什 朋 
), 是 由 于 直肠 或 结肠 远 端的 肠管 持续 痉挛 , 烘 便 洲 沾 在 近 端 结肠 ,使 


A 


该 肠管 肥厚 .扩张 。 本 病 是 婴儿 常见 的 先天 性 肠 道 畸形 ,发病 率 为 /5000~1/2000, 仅 次 于 肛门 直 
DESI , 居 先 天 性 消化 道 畸 形 的 第 2 位 ,男女 之 比 为 3~4 : 1, 有 遗传 倾向 。 


o EAS HUE [E JP a E 
Vi ez b AUG , FEBER RU e eh E HD EA 
AE NULLE 8 Je T 3 7] NES , BE DUE EREA T b 


D: 


在 形态 学 上 可 分 为 痉挛 段 .移行 段 和 扩张 段 三 部 分 。 除 形成 巨 结肠 外 ,其 他 病理 生理 变化 


有 排便 反射 消失 等 。 根 据 病 


变 肠 管 痉挛 段 的 长 度 ,本 病 可 分 为 :中常 见 型 ( 约 占 85%);@ 短 段 型 


(10% 左右 );@ 长 段 型 (4% 左右 );@ 全 结肠 型 (1% 左右 ); 加 全 胃 肠 型 (罕见 )。 


【 临床 表现 】 


1. 胎 便 排出 延缓 顽固 性 便秘 和 腹胀 ”上 患 儿 生 后 24~48 小 时 内 多 无 胎 便 或 仅 有 少量 胎 便 排 
出 ,可 于 生 后 2~3 天 出 现 低位 肠 梗 阻 症状 。 以 后 即 有 奖 回 性 便秘 ,3~7 天 甚至 1~2 周 排便 1 次 。 


严重 者 发 展 成 不 灌肠 不 排便 
紧张 发 亮 ,有 静脉 扩张 ,可见 


。 痉 挛 段 越 长 ,出 现 便 秘 的 时 间 越 早 、 越 严重 。 腹 胀 逐渐 加 重 ,腹壁 
世 型 及 蠕动 波 , 肠 鸣 音 增强 , 肪 肌 上 升 可 以 引起 呼吸 困难 。 


2. 哎 吐 \ 营 养 不 良和 发 育 迟 缓 ” 由 于 功能 性 肠 梗 阻 ,可 出 现 呕吐 , 量 不 多 ,呕吐 物 含 少量 胆 
计 , 严 重 者 可 见 辩 样 液 ,加 上 长 期 腹胀 ,便秘 使 患 儿 食欲 下 降 , 营 养 物 质 吸收 障碍 , 致 发 育 迟 缓 、 


消瘦 贫血 或 有 低 蛋 白 血 症 人 


3. 直肠 指 检 ”直肠 壶 腹部 空虚 ， 


大 便 。 
【 并 发 症 】 


水肿。 


XE 

uk 

an 
| 


于 近 端 肠管 内 积存 大 量 烘 便 , 可 排出 恶臭 气体 及 


1. 小 肠 结肠 炎 ”为 本 病 的 常见 并 发 症 ,可 见于 任何 年 龄 ,尤其 是 新 生 儿 。 由 于 远 端 肠 梗阻 
使 结肠 高 度 扩张 , 肠 腔 内 压 增高 导致 肠 籍 膜 饼 ,同时 降低 了 黏膜 的 屏障 作用 ,使 凑 便 的 代谢 / 
物 ,细菌 ,毒素 进入 血液 循环 , 患 儿 出 现 高 热 ,高度 腹 胀 .呕吐 .排出 恶臭 并 带 血 的 稀 便 。 肠 黏膜 


缺 血 处 可 产生 水 肿 .溃疡 , 引 


起 血便 及 肠 穿孔 。 重 者 炎症 侵犯 肌 层 ,出 现 浆 膜 充血 .水肿 、 增 厚 ， 


导致 渗 出 性 腹膜 炎 。 由 于 吐 泻 及 扩张 肠管 内 大 量 肠 液 的 积存 ,迅速 出 现 脱水 和 酸 中 毒 ,死亡 率 


极 高 。 


2. 肠 穿 孔 多 见于 新 生 儿 ,常见 的 穿孔 部 位 为 乙状结肠 和 育 肠 。 


3. 继 发 感染 ”如 败血症 .肺炎 等 。 


[ 辅助 检查 


] 


1. X 线 检查 一 般 可 确定 诊断 。Q@ 腹 部 立 位 平 片 :多 显示 低位 不 完全 性 肠 梗 阻 , 近 端 结肠 


扩张 ,盆腔 无 气体 或 少量 气体 。@@ 钢 剂 灌肠 检查 ; 
移行 段 和 扩张 段 , 呈 “漏斗 状 " 改 变 , 冶 这 段 及 其 上 方 的 扩张 肠管 , 排 钢 功能 差 , 若 条 膜 皱 辟 变 煌 


(锯齿 状 变化 ), 提 示 伴 有 小 肠 
2. 直肠 、 肛 门 测 压 检查 


" 


其 诊断 率 在 9096 左右, 可 显示 典型 的 痉 


L 


测定 直肠 ICI AUAM AUUMI AB PF 1208. DL HR A IUS 


性 松弛 过 程 消失 ,直肠 肛门 抑制 反射 阴性 ，2 周 内 新 生 儿 可 出 现 假 明 性 , 故 不 适用 
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3. 直肠 黏膜 活检 HE 洪 色 判断 神经 节 细 胞 的 有 无 ， er tn tet BERE SA 
含量 和 胆 碱 酷 酶 活性 , 患 儿 两 者 均 较 正常 儿 高 出 5-6 倍 , 但 对 新 生 儿 诊断 率 较 低 ; 还 可 用 免疫 组 
Ap ik ds pp ee oo T E ERE E 

4. 直肠 肌 层 活检 MA 妈 肠 壁 组 织 活检 ,计数 神经 节 细 胞 数量 。 患 儿 缺 乏 神经 

细胞 ,而 无 艇 藉 的 神经 纤维 数量 增加 ,形态 增 粗 . 增 大 。 
5. 肌 电 图 检查 患 儿 直肠 和 乙状结肠 远 端 的 肌 电 网 波形 低 矮 ,频率 低 ,不 规则 ,波峰 消失 。 
【诊断 和 鉴别 诊断 】 
凡 新 生 儿 生 后 胎 装 排出 延迟 或 不 排 胎 装 . 伴 有 腹胀 .呕吐 应 考虑 本 病 。 婴 幼儿 有 长 期 便秘 
史 和 腹胀 等 体征 者 即 应 进行 特殊 检查 。 本 病 应 与 以 下 疾病 相 鉴别 : 

1. 新 生 儿 期 

(1) 胎 业 禾 综合 征 ( 脸 凑 便秘 ): 由 于 胎 烘 浓缩 稠 厚 ,可 出 现 一 过 性 低位 肠 梗 阻 症状 ,经 洪 肠 
排出 胎 凑 后 , 即 可 正常 排便 县 不 再 复发 。 

(2) 先天 性 肠 闭 锁 : 新 生 儿 回肠 或 结肠 闭锁 ,表现 为 低位 肠 梗阻 症状 ,直肠 指 检 仅 见 少 量 灰 
和 白色 胶 冻 样 便 , 用 盐水 灌肠 亦 不 能 排便 。 上 腹部 直立 位 平 片 可 见 整 个 下 腹部 无 气 , 钢 剂 灌肠 X £X 
造影 可 明确 诊断 。 

(3) 新 生 儿 坏死 性 小 肠 结 肠炎 :与 先天 性 巨 结 肠 伴 发 小 肠 结 肠炎 很 难 鉴别 。 本 病 多 为 早产 
儿 , 围 生 期 多 有 室 息 Le C ge ue .休克 的 病史 , 且 有 便血 。X 线 平 片 示 肠 壁 有 气井 肿 和 (或 ) 门 静 
di^ Ets 

. 婴儿 和 儿童 期 
ss 继 发 性 巨 结肠 :肛门 直肠 末端 有 器 质 性 病变 ,如 先天 性 肛门 IRF RENIE RE 
外 肿瘤 压迫 等 ,使 排便 不 畅 , 凌 便 滞 贸 ,结肠 继 发 扩张 。 经 肛 诊 可 以 确诊 。 

(2) 特 发 性 巨 结肠 :该 病 与 排便 训练 不 当 有 关 , 特 点 是 患 儿 直 、 结 肠 有 正常 的 神经 节 细 胞 
表现 为 无 新 生 儿 期 便秘 史 ,2~3 岁 出 现 症状 ,慢性 便秘 常 伴 肛 门 污 便 , 便 前 常 有 腹痛 。 肛 诊 感觉 
除 直 上 肠 扩张 积 便 外 ,一 般 触 不 到 痉挛 段 ,直肠 肛门 测 压 有 正常 阳性 反 条 


o 


T 


E. 


(3) 功能 性 便秘 :是 一 种 原因 不 明 的 慢性 便秘 ,分 为 慢 传输 型 .出口 梗 阻 型 及 混合 型 。 表 现 
为 排便 次 数 少 .排便 费力 . 准 质 较 硬 或 旦 球状. 排便 不 尽 感 , 有 时 需 借 助人 工 方式 GERD VERA 
排便 。 诊断 需 排除 器 质 性 疾病 。 

【治疗 】 


应 进行 根治 手术 切除 无 神经 节 细胞 肠 段 和 部 分 扩张 结肠 。 先 天 性 巨 结 肠 许多 并 发 症 发 生 

us 2 个 月 内 , 故 要 特别 重视 此 期 间 的 治疗 。 

ll OD CLR IETSSRU P, H BU E E s COE FI TT SERE . 扩 肛 等 刺激 括约肌 ,诱发 排 

fi; pn 管 插 入 次 度 要 超过 狭窄 段 ,每 日 一 次 注入 生理 盐水 1390 hat o iK 5j 36 HB 

a menaje miaa EHEH o 

2. 手术 治疗 ”包括 结肠 造 瘘 术 和 根治 术 。 几 合并 小 肠 结肠 炎 不 能 控制 者 ,合并 营养 不 良 、 

高 热 .贫血 .腹胀 .不 能 耐 受 根治 术 者 ,或 保守 治疗 无 效 .腹胀 明显 影响 呼吸 者 , 均 应 及 时 行 结肠 
造 瘘 术 。 现 多 主张 早期 进行 根治 手术 ,一 般 认 为 体重 在 3kg 以 上 ,周身 情况 良好 即 可 行 根治 术 


T 


第 八 节 E S 病 


JSI (diarrhea), 是 一 组 由 多 病原 、 多 因素 引起 的 以 大 使 次 数 增多 和 大 便 性 状 改变 为 特点 
的 消化 道 综合 征 。 是 我 国 婴 幼儿 最 常见 的 疾病 之 一 。6 个 月 至 2 岁 婴 幼儿 发 病 率 高 ,1 岁 以 内 
约 占 半数 ,是 造成 儿童 营养 不 良 .生长 发 育 障 但 甚至 死亡 的 主要 原因 之 一 。 

婴 幼 儿 容 匈 患 腹泻 病 . 主 要 与 下 列 易 感 因素 有 关 
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. 消化 系统 发 育 尚未 成 熟 , 胃酸 和 消化 酶 分 泌 少 , 酶 活力 偏 低 , 不 能 适应 食物 质 和 量 的 较 大 
变化 。 ee 盛 ,婴儿 每 日 水 的 交换 量 为 细胞 外 液 量 的 1/2, 而 成 人 仅 为 17, 对 缺 水 的 
体液 泰 乱 。 婴 儿 时 期 神经 调节 ,内分泌 .循环 .上 肝 功 能 . 肾 功 能 发 育 


不 成 熟 ,容易 发 生 消化 道 功能 紊乱 - 
2. 生长 发 育 快 ,所 需 营 养 物质 相对 较 多 , 且 婴 儿 食物 以 液体 为 主 , 入 二 较 多 , 绷 iin 道 负 担 重 。 
3. 机 体 防 御 功 能 差 ” 婴儿 胃酸 偏 低 , 胃 排 空 较 快 ,对 进入 胃 igni nr 


清 免 疫 球 蛋 白 ( 尤 其 是 IgM, IgA) AUE IG 000 Tg A CSIgAO IER- Io ilt ident :防御 反应 及 
口服 耐 受 Coral tolerance) 机制 均 不 完善 。 
4. 肠 道 菌 群 失 调 E APEE gir intestind Piel Mp e 物 有 拷 抗 
作用 ,新 生 儿 生 后 尚未 建立 正常 肠 道 菌 和 DE, RUTI DEE S 
可 使 肠 道 1 和 群 平 衔 失调 而 患 肠 道 感染 - K " 于 肠 道 
故 小 婴儿 肠 道 RR 调 时 除 易 患 腹泻 外 ,还 可 有 呕吐 或 大 便 中 " 血 - 
5. 人 工 喂养 ”母乳 中 含有 大 量 体 液 因子 (SIgA , 乳 铁 蛋白 ) 巨 噬 细 胞 和 粒 细胞 108 8E RE A 
酶 体 等 ,有 很 强 的 抗 肠 道 感染 作用 。 家 畜 乳 中 昌 有 某 些 上 述 成 分 ,但 在 加 热 过 程 中 被 破坏 .而 且 
人 工 喂养 的 食物 和 食 具 易 he CAT AE JUI ig p Hp 898] t es T FL X JL - 
【病因 】 
引起 婴 幼 儿 腹泻 病 的 病因 分 为 感染 性 及 非 感 染 性 原因 . 
1. 感染 因素 ”上 肠 道 内 感染 可 由 病毒 细菌、 真菌 .寄生 虫 引起 ,以 前 两 者 多 见 . 才 
) 病毒 感染 :寒冷 季节 的 婴 幼 儿 上 腹泻 80% 由 病毒 感染 引起 。 病 毒性 肠炎 主要 病床 为 轮 状 
T5338 (rotavirus, RV), 属于 呼 肠 病毒 科 RV JE; PARIA B (calicivirus) 科 的 诺 如 病毒 属 (norovirus) 
和 札 如 病毒 属 (ss apovirus); 星 状 病毒 (astrovirus); 肠 道 腺 病毒 (enteric adenovirus) 等 .其 他 肠 道 病 
毒 包 括 柯 萨 奇 病 毒 (coxsackievirus). 埃 可 病毒 (echo virus); 冠状 病毒 (coronavirus) 科 的 环 曲 病 üj 
(torovirus) 等 - P E ri ES TEYS E A ZEER A Pte Fe U ACT 
卡 病毒 (human bocavirus , HBoV ) Aichi Ji 
(2) AW e CA repos die 
P AURES KIRATA IEORIOU, EART 
分 为 5 大 组 - 卫 致 病 性 大 HIR H (enteropathogenic Ecoli,EPEC): 为 最 早 发 现 的 致 腹泻 大 肠 埃 
AP. EPEC 侵入 肠 道 后 ,黏附 在 肠 秋 膜 上 皮 细胞 ,引起 肠 符 膜 微 绒毛 做 坏 , 皱 态 AA EF. ii 
膜 充血 ,水肿 而 臻 腹泻 ,可 累及 全 肠 道 ，@@ 产 毒性 大 肠 埃 £45 [8] (enterotoxigenic E.coli, ETEC): P 
附 在 小 肠 : 皮 刷 状 缘 , 在 细胞 外 繁殖 , 产 4 z ANI ALI F labile toxin, LT) FUIF 35 2: 
toxin, ST) 而 引起 腹泻 。 鲍 侵袭 性 大 肠 埃 希 苗 (enteroinvasive E.coli , EIEC): HT EIX 22 AM Bh 
Ei. 也 可 黏附 和 侵入 结 男儿 膜 , 导 敏 肠 上 皮 细 胞 炎症 和 坏死 ,引起 痢疾 样 腹泻 .该 戎 与 
A. Wf 0 抗原 有 交叉 反应 ， 国 出 血性 大 肠 埃 希 菌 (enterohemorrhagic E.coli, EGEC): 
纺 肠 产生 与 志 贺 杆菌 相似 的 肠 毒 素 ,引起 肠 纤 腊 坏 死 和 肠 液 分 泌 , 敏 出 血性 肠 
i 附 - 集聚 性 大 肠 埃 和 希 菌 (enteroad 1erent-aggregative E.coli, EAEC): 以 RER IRAT F 
BUNIA AIEE V RS , BT t e JRR ben am os 
2) "Jf 25 gli 4 Ccampylobacter jejuni): 与 肠炎 有 关 的 25 p Ri 43 23 Mg 89 o A RUE JL 3 
种 ,95%~99% (4): tft fg de E JL n n I M Cf pia o a M RD E Sopa tei rope 
AV MARERE, do e E — nre HR Ge 7]: a i 
3) HEAR AR Pi Yersinia): I 8287] MM SA REP P Ls np yz JM deas Lo b CAREER RATEN TS 
4) 其 他 :沙门 菌 (sabmonella) C323 y EU SE A Hz fil 用 伤寒 pisi PL) o ^c far 8 
AIR ZEMGUET HE Clostridium difficile) d Co, qj 03 EK PIE Gs aphylococcal 
aureus) ge E LG DR bacilus pyoeyaneus) JETA (bacillus proteus) SIY n] 5 [fé jt 


& TR BETIS A3 , 


SC 


x 


-是 病毒 。 


1 
vero Bj fr 
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3S 


Caeromonas h drop iila) , 3f 3j 
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(3) EH: SCRI IIS] FUERTE AER LI RE TS] . 毛 每 ,婴儿 以 白 念珠 菌 (candida albicans) 性 肠炎 


(4) PEEL: A UL A d EC VACARE ES rb, PPR E 1i rhe LER TOL 37 18 S 
(5) 肠 道 外 感染 :有 时 亦 可 产生 腹泻 症状 . iiie 中 母 炎 、 上 呼吸 道 感染 .肺炎 RRRA B 
zu f Ug nr. np p EA LS j EG DUE drm EUEN (如 膀胱 

Hep ub o 作用 调 并 发 腹泻 。 有 时 病原 体 ( 主 要 是 病毒 ) 可 同时 感染 肠 道 。 
用 抗 生 求 引起 的 腹 沪 : 除 耳 一 些 抗生素 可 降低 碳水 化 合 i eh 
肠 道外 感染 轩 长 其 、 大 量 地 使 用 广 me 来 可 引起 肠 道 菌 群 宁 1 | 
38 CE Ag ER Ap. EIERE P8 V f PU TET EHE ERAR ZE 
物 较 难 控制 的 肠炎 , 称 为 抗 生 未 相关 性 腹泻 (antibiotic-associated diarrhea, AAD)» 

2. 非 感染 因素 l 

(1) 饮食 由 索 :了 眼 养 不 当 可 引起 腹 海 ,多 为 人 工 喂养 儿 ,原因 为 喂养 不 定时 ,饮食 量 不 当 ， 
突然 改变 食物 申 种 ,过 早 眼 给 大 此 淀粉 类 或 脂肪 类 食品 ;母乳 喂养 过 早 添加 辅食 ;果汁 ,特别 是 
e poa Li S i 名 含 纤维 素 的 食物 ) 也 可 引起 


2e i FE 


(6) 使 bii 


(e 的 果 汗 ,可 产生 高 渗 性 腹泻 ; 肠 道 刺激 物 ( 调 米 
"M @) 过 敏 性 腹泻 ,如 对 ii ie 


o 加 原 发 性 或 继 发 性 双 糖 酶 ( 主 
BEJI FLAIR L SUR. Wi xS RERS T3 EIKA R S ERS < 


(2) & 要 化 .腹部 受凉 ,使 肠 师 动 增加 ; 天气 过 热 ,消化 液 分 沁 减 少 或 由 于 


口 渴 饮 奶 过 多 等 都 可 能 诱发 消化 功能 六 urs. 
[ 发 病 机 制 | 】 
导致 腹泻 的 机 制 有 :由 肠 腔 内 存在 大 是 不 能 吸收 的 具有 渗透 活性 的 “渗透 性 ” 腹 
AVI f c 4 2a cm “分 泌 性 ” 腹泻; 1 一 一 “ 渗 出 性 ” 
腹泻 ;图 肠 道 师 动 功能 异常 一 一 “ 肠 道 功能 异常 性 "腹泻 等 。 但 在 临床 上 不 少 Misa IE rh dicen 


单一 机 制 引 起 ,市 是 在 多 种 机 制 共 问 作用 下 发 生 的 。 
1. 感染 性 腹泻 ”病原 微生物 多 随 污染 的 食物 或 饮水 进入 消化 道 , 亦 可 通过 污染 的 日 用 占 
P .玩具 或 带菌 者 传播 -病原 微生物 能 否 引起 肠 道 感染 取决 于 宿主 防御 功能 的 强 弱 .感染 病原 
微生物 的 量 及 毒 力 大 小 、 
(1) 病毒 性 肠炎 :各 种 病毒 侵入 肠 道 后 ,在 小 肠 绒 毛 项 端的 柱状 上 皮 细 胞 上 复制 .使 细胞 发 
"ETE RIS VE , 3E O 5S EIPK .排列 六 乱 和 变 短 ,受累 的 肠 黏膜 上 皮 细 胞 脱落 ,遗留 不 规则 
中 病 杰 ,致使 小 肠 黏 膜 重 吸 收 水 分 和 电解 质 的 能 力 受 损 , 肠 液 在 肠 腔 内 大 量 积聚 而 引起 腹 
了 同时 ,发 生病 变 的 肠 秋 膜 细 胞 分 泌 双 粮 酶 不 足 上 县 活性 降低 ,使 食物 中 BP RITE 
di M Ws p, f nt EM d AD f L7] 4 T FR e ig LIS f RR T FPE E eb i in 
体 减 少 , 上 上皮 细胞 钠 转 运 功能 障碍 .水 和 电解 质 进 一 步 壕 失 ( 图 101-0. EVE DO UT PH, Coppa 
dif AE STA TEIL 4 CNSPAD 亦 与 发 病 机 制 关系 密切 。NSP4 是 具有 多 种 功能 的 液体 分 泌 诱导 剂 ， 
可 以 通过 以 下 方式 发 挥 作用 :作用 于 固有 层 细胞 ,激活 CL 分泌 和 水 的 外 流 ;改变 上 皮 细 胞 的 完 
束 性 ,从 击 影 响 细胞 膜 的 遂 透 性 ;本 身 可 能 形成 一 个 通道 或 是 激活 一 种 潜在 ea 激活 通道 , 导 
化 分 泌 增 加 ;通过 和 劳 分 泌 效 应 作用 于 未 感染 eni 抱 , 扩 大 了 被 感染 的 黏膜 上 皮 细 胞 的 感染 效应 ; 
fi pr HPE P RE CENSO n p SOLE RU 9 ERIS 
) 细菌 性 肠炎 SPD Tun ^i B Jo E Lit s E] o 
1) Jj ii RVE K e bnt gate R mr Ze np bi P PEE TS LO a i a8 E US 
apti anc 11-2 i 病床 体 侵入 肠 道 后 , ECC rs A ei, S Bt s E We 2p eR D ZR > 
Af AES RISE AR EA I tc 2 种 肠 毒 索 , T) iij S405 dg zs STOLT 与 
小 肠 eiua IIo se At e CR TI TERR TER, Stc cfe DR IT CATP) fe ae Ju FH RS D 
(cAMP), cAMP 增多 后 即 换 制 小 肠 绒 毛 上 皮 细 胞 吸收 Nah. GE mk. 并 促进 肠 腺 分 泌 CE ss 则 fd 


1t 后 


局 
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病毒 侵入 小 肠 黏 膜 绒毛 上 皮 细胞 并 复制 
绒毛 缩短 
suan wenns] gor. ER 
REE, WERK 


Y 
双 糖 酶 活性 下 降 | | 载体 减少 ] | 消化 吸收 面积 减少 | 
DA (乳糖) 吸收 减少 糖 、 脂 肪 吸收 减少 
Y 
和 葡萄糖 钠 与 载体 结合 
偶 联 转运 吸收 障碍 
乳糖 一 小 分 子 乳酸 
" Y 
5] 11-1 病毒 性 肠炎 的 发 病 机 制 
通过 激活 鸟 苷 酸 环 化 酶 ,使 三 磷酸 鸟 苍 产 毒性 大 肠 埃 希 菌 


(GTP) FEAE HIRREN E H (cGMP), cGMP 
增多 后 亦 使 肠 上 皮 细 胞 减少 Nan 和 水 的 
吸收 ,促进 CT 分 泌 。 两 者 均 使 小 肠 液 总 附着 到 小 肠 籍 膜 上 进行 繁殖 
其 增多 ,超过 结肠 的 吸收 限度 而 发 生 腹 
泻 , 排 出 大 量 水 样 便 , 导 致 患 儿 脱 水 和 电 BEK 
MERAL 
2) 侵袭 性 肠炎 :各 种 侵袭 性 细菌 感 
染 可 引起 渗 出 性 腹泻 ,如 志 贺 菌 属 .沙门 
菌 属 .侵袭 性 大 肠 埃 希 菌 .空肠 弯曲 菌 、 as 
耶 尔 森 菌 和 金黄 色 葡 萄 球菌 等 均 可 直接 
尽 克 小 肠 或 结肠 肠 壁 ,使 笑 膜 充血 水 
中 ,炎症 细胞 浸润 , 引 起 渗 出 和 溃疡 等 病 细胞 内 ATP —> cAMP H GTP —> cGMP H 
变 。 此 时 可 排出 含有 大 量 白细胞 和 红 细 
胞 的 菌 痢 样 类 便 , 并 出 现 全身 中 毒 症状 。 L 
结肠 由 于 炎症 病变 而 不 能 充分 吸收 来 自 [ 肠 液 中 Nar、Cr 和 水 总 重 增 多 ， 超 过 结肠 吸收 限度 ] 


小 肠 的 液体 ,并 上 且 菜 些 致 病菌 还 会 产生 


肠 毒 素 , 亦 可 发 生 水 样 腹泻 。 
11-2 肠 毒 素 引 起 的 肠炎 发 病 机 制 


在 小 肠 上 部 ， 通 过 菌 毛 上 的 黏附 因子 


耐 热 扬 毒素 
stable toxin, ST 


不 耐 热 扬 毒素 
Labile toxin, LT 


IRE ROI ERE SERAN 


( 抑制 小 局 级 毛 上 皮 细胞 吸收 Nar*、CL 和 水 ， 并 促进 CL 分泌] 


2. 非 感 染 性 腹泻 。 主 要 是 由 饮食 
人 不当 引起 ,如 图 11-3 所 示 。 当 进食 过 量 埃 希 菌 为 例 
或 食物 成 分 不 恰当 时 ,食物 不 能 被 充分 
消化 和 吸收 而 积 滞 在 小 肠 上 部 ,使 肠 腔 内 酸度 降低 ,有 利于 肠 道 下 部 的 细菌 上 移 和 繁殖 ; 食物 发 
酵 和 腐败 ,分 解 产生 的 短 链 有 机 酸 使 肠 腔 内 渗透 压 增高 ,腐败 性 毒性 产物 刺激 肠 壁 ,使 肠 旺 动 增 
加 ,导致 虱 演 ,进而 发 生 脱 水 和 电解 质 率 乱 。 
[ 临床 表现 】 
P d RTBF t RAI SERE. doo Hb i e Go e P 


以 产 毒性 大 肠 
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FEK A RE HIJA 食物 质 、 量 不 当 
以 内 的 腹泻 大 EI 
个 月 为 迁延 性 
2 个 月 以 上 。 国 外 学 者 
续 2 周 以 上 的 上 腹 
难 治 ed 

. 急性 腹泻 | 


á ) 腹泻 的 共同 临床 表现 


轻型 : 常 由 饮食 因素 及 肠 道外 感 
染 引 起 。 起 病 可 急 可 组 ,以 胃 肠 道 症状 。 | 有 机 酸 CUM. ZU LER] mper 


Y 
消化 功能 障碍 


食物 消化 吸收 隧 碍 而 积 潜在 上 消化 道 一 胃酸 度 下 降 


Y 
肠 道 下 部 细菌 上 移 并 繁殖 一 内 源 性 感染 


现 为 食欲 不 振 ， 站 a T" u 
吐 ,大 便 次 数 增多 ,但 每 次 肠 腔 内 渗透 压 增 商 悔 农 进入 血液 循环 
稀薄 或 带 水 , 旦 黄色 或 "m iud 
肠 蜂 动 增强 中 毒 症状 
常见 白色 或 黄白 色 奶 注 和 泡沫 。 无 脱 (znan ] 


l | 


[者 泻 、 脱 水 、 电 解 质 之 乱 、 酸 中 毒 ] 


水 及 全 身 中 毒 症状 ,多 在 数 日 内 痊愈 。 

2) 重型 :多 由 上 肠 道 内 感染 引起 。 
常 急性 起 病 , 也 可 由 轻型 逐渐 加 重 、 转 11-3 饮食 不 当 引 起 腹泻 的 发 生机 制 
变 而 来 , 除 有 较 重 的 胃 肠 道 症状 外 ,还 
有 较 明 显 的 脱水 ,电解质 其 乱 和 全 身 感 
面色 苍白 .意识 模糊 甚至 撒 迷 DRE. 

胃 肠 道 症 状 包 括 食 入 有 呕吐 ,严重 者 可 吐 咖 啡 色 液体 ;腹泻 频繁 ,大 便 每 日 十 余 次 
至 数 十 次 ,多 为 黄色 水 样 或 蛋 i .含有 少量 黏液 ,少数 患 儿 也 可 有 少量 血便 。 

水 .电解 质 及 酸 碱 平衡 紊乱 :由 于 吐 海 丢 失 体液 和 摄 入 量 不 足 ,使 体液 总 量 , 尤 其 是 细胞 外 
液 量 减少 ,导致 不 同 程度 ( 轻 .中 重 ) 的 脱水 。 由 于 腹泻 患 儿 关 失 的 水 和 电解 质 的 比例 不 尽 相同 ， 
可 造成 等 渗 . 低 渗 或 高 渗 性 脱水 ,以 前 两 者 多 见 。 出 现 眼 窝 .办 门 止 陷 , 尿 少 . 泪 少 ,皮肤 黏膜 干 
Ji .弹性 下 降 , 基 至 血 容 量 不 足 引 起 的 末梢 循环 改变 , 见 第 四 章 第 三 节 内 容 及 图 11-4。 


毒 证 状 , 如 发 热 或 体温 不 升 . 精 神 烦 躁 或 萎靡 ,嗜睡 、 


皮肤 弹性 下 降 


MEM 精神 萎靡 不 振 


TEE 体重 下 降 


下 降 
毛细 血管 再 充 到 mn 管 收 缩 
时 间 延 长 


图 11-4 婴 幼儿 脱水 时 的 特征 性 症状 .体征 


重型 腹泻 病 时 常 出 现代 谢 性 酸 中 毒 、 低 钟 血 症 等 离子 亭 乱 , 见 第 四 章 第 三 节 有 关内 容 。 上 腹 

海 伴 代 谢 性 酸 中 毒 的 发 生 原因 有 :@D 腹 注释 失 大 T 物质 , DERD, 肠 吸收 不 良 ， 热能 不 中 

使 机 体 得 不 到 正常 能 量 供应 ,导致 脂肪 分 解 增加 ,产生 大 量 酮 体 、 国 脱水 时 } 血 容量 减少 ,血液 深 

缩 ,使 血 流 缓慢 ,组织 缺 气 导致 无 氧 酬 解 增多 而 使 乳酸 堆积 、 国 脱水 使 肾 血 流量 亦 不 足 , 其 排 酸 、 笔记 
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保 钠 功 能 低下 ,使 酸性 代谢 产物 滞留 在 体内 。 患 儿 可 出 现 精 神 不 振 JEET. MEE T 


而 有 丙酮 味 等 症状 ,但 小 婴儿 症状 可 不 典型 。 在 腹泻 脱水 合并 代谢 性 酸 中 每 时 体内 钾 含 
量 降低 ,由 于 血液 浓缩 , 酸 中 毒 时 钾 由 细胞 内 向 细胞 外 转移 , 尿 少 而 致 钾 排出 量 减 少 等 原因 可 使 
体内 钾 总 量 减 少 ,但 血清 钾 多 数 正常 。 随 着 脱水 . 酸 中 毒 被 纠正 .排尿 后 钾 排 出 增加 ,大便 继续 


失 钾 以 及 输入 葡萄 糖 合成 糖 原 时 使 钾 从 细胞 外 进入 细胞 内 等 , 血 钊 迅速 下 降 , 出 现 不同 程 度 的 
缺 钾 症 状 , 如 精神 不 振 ,无力 .腹胀 .心律 失常 . 碱 中 毒 等 
腹 海 病 时 还 可 合并 低 钙 血 症 和 低 镁 血 症 : 腹 L 进 食 少 ,吸收 不 良 , 从 大 便 丢 失 钻 pen 
使 体内 钙 镁 减少 ,此 症 在 活动 性 向 偿 病 和 营养 不 良 患 儿 更 多 见 . 但 是 脱水 . 酸 中 毒 时 由 于 血液 
浓缩 离子 钙 增 多 等 原因 ,不 出 现 低 钼 的 症状 , 待 脱水 . 酸 中 毒 纠正 后 则 出 现 低 钼 症状 (手足 搞 抠 
和 惊厥 )。 极 少 数 久 泻 和 营养 不 良 患 儿 和 输液 后 出 现 震 颜 . 拥 摘 。 用 钙 治 疗 无 效 时 应 考虑 有 低 镁 血 
证 的 可 能 。 
(2) 几 种 常见 类 型 肠炎 的 临床 特点 
1) 轮 状 病毒 肠炎 :是 婴儿 腹泻 最 常见 的 病原 。 呈 散发 或 小 流行 ,经 装 - 口传 SRL BE 
气 溶胶 形式 经 呼吸 道 感染 而 致 病 。 潜伏期 1-3 天 ,多 发 生 在 6-24 SAMAI 起 病 急 ,党 
发 热 和 上 呼吸 道 感 染 症状 ,多 数 无 明显 感染 中 毒 症状 。 病 初 1-2 天 常 发 生 呕 吐 ,随后 出 现 腹 海 。 
大 便 次 数 及 水 分 多 , 呈 黄 色 水 样 或 蛋 花样 便 带 少量 黏液 ,无 腥臭 味 。 常 并 发 脱水 . 酸 中 毒 及 电解 
ERAL HORRE 亦 可 侵犯 多 个 脏 器 ,导致 侈 身 ,包括 神经 Lp ,心脏 .肝胆 s rf idc: 
统 病变 ,如 出 现 无 热 惊 厥 .心肌 损害 . 肺 部 炎症 .肝胆 损害 等 。 本 病 为 自 限 性 疾病 , 数 日 后 呕吐 渐 
停 , 腹 海 减 轻 ,自然 病程 约 3-8 天 ,少数 较 长 。 计 EE 微 镜 检 查 偶 有 少 芋 白细胞 ， ems d 1-3 X 
即 有 大 量 病毒 自 大 便 中 排出 ,最 长 可 达 6 ee. 血清 抗体 一 般 在 感染 后 3 周 上 升 ， diss 
有 条 件 者 可 直接 用 电镜 检测 病毒 ,或 PCR 及 核酸 探 针 技术 检测 病毒 抗原 。 临 床 常用 ELISA 法 
或 胶体 金 法 检测 凑 便 中 病毒 抗原 。 
2) 诺 如 病毒 肠炎 :全 年 散发 ,暴发 高 峰 多 见于 喘 
体 机 构 急 性 暴发 性 胃 肠 炎 的 首要 致 病原 ,发 生 诺 如 病 


季节 (11 月 至 第 二 年 2 月 )。 该 病毒 是 集 
染 最 常见 的 场所 是 餐馆 . 托 幼 机 构 、 医 
E .游船 .养老院 等 地 点 ,因为 常 星 暴发 性 ,从 而 造成 突 发 公共 卫 咎 问题。 感染 后 潜 


伏 期 多 为 12~36 小 时 ,急性 起 病 - 首 发 症状 多 为 阵 发 性 腹痛 .恶心 .呕吐 和 腹泻 ,全 身 症状 有 四 寒 、 
发 热 . 头 痛 ,乏力 和 肌 痛 等 。 可 有 呼吸 道 症 状 。 叶 泻 频繁 者 可 发 生 脱 水 及 酸 中 毒 , 低 钾 ， 本 病 为 


自 限 性 疾 


,症状 持续 12~72 小 时 。 凑 便 及 周围 血 象 检 查 一 般 无 特殊 发 现 . 

3) 产 毒 性 细菌 引起 的 肠炎 :多 发 生 在 夏季 。 潜 伏 期 1-2 天 ,起 病 较 急 。 轻 症 仅 大 便 次 数 稍 
B ,性 状 轻 徽 改 变 。 重症 腹泻 频繁 , 量 多, 呈 水 样 或 蛋 花 样 混 有 黏液 , 锁 检 无 站 细胞 ， 伴 呕吐 ,党 
Piin EMRA ADEMA. AIA ARPES, ELO 2-808 3-2 X diu] fide 

4) 侵袭 性 i EE AI Mes 2 o 28 MH TA i5) 引起 的 肠 
K: RER aneia ris WREKE E. Negli PERI FEE 根据 病原 
的 肠 段 部 位 不 同 , 临 床 特点 各 异 。 一 役 表现 为 急性 Nes 高 热 基 至 可 以 发 后 热 惊厥 ， 腹 
,大 便 旺 秋 液 状 , 带 月 血 , 有 用 臭 味 - 常 伴 恶心 . 呕 旺 ,腹痛 和 里 急 后 重 , 可 出 现 严重 的 中 
,如 高 热 . 辣 识 改 变 ,其 至 感染 性 休克 。 大 便 镜 检 有 大 量 扯 细胞 及 数量 不 等 的 红细胞 .类 
便 细 | 芮 培养 可 找到 相应 的 敏 病菌 ， 其 中 空肠 弯曲 菌 常 侵犯 空肠 和 国 肠 ,有 脓 血 合 , 上 腹痛 此 剧 询 ， 
区 误诊 为 阅 尾 炎 , 亦 可 并 发 诺 重 的 小 肠 结 肠炎 .败血症 ,肺炎 .脑膜 炎 旋 内 膜 炎 和 心包 炎 等 . di 
究 发 现 格 林 - 巴 利 综 合 征 与 空肠 弯曲 菌 感染 有 关 ， 慎 尔 森 菌 小 肠 结肠 炎 多 发 生 在 冬季 和 早春 ， 
可 引起 淋巴 结 肿 大 , 亦 可 ds Wa zz Mk etti de no nm pd E EAEE, d o be pps Rr erc C 
炎 。” 鼠 伤寒 沙门 菌 小 肠 结 肠炎 有 四 肠炎 型 和 败血症 型 ,新 生 儿 和 <1 岁 婴 儿 疙 易 感染 ,新 生 儿 多 
FEES sii ieu np edge Co, it ot fee a v | Co ep 

5) 出 血性 大 肠 埃 希 菌 肠炎 :大 便 次 数 增 多 ,开始 为 黄色 水 样 便 , 后 转 为 血水 使 ,有 特殊 奥 味 


Wa 
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大 便 镜 检 有 大 其 红细胞 . 常 无 白细胞 伴 上 腹痛 .个 别 病 例 可 伴 发 溶血 尿毒 综合 征 和 血小板 减少 
PESER. 
6) dA s FIENT : DE t E SR e: LAER EIC CC AE UG ATEREA 
V ETRE WHIMS FEE I Je. 有 时 继 发 于 慢性 疾病 的 基础 上 。 表 现 为 发 热 .呕吐 ES ASTU 
的 中 每 症状 、 说 水 和 电解 质 烷 瑟 , 右 生 休克 。 上 典型 大 便 为 暗 绿色 , 量 多 带 符 液 ,少数 为 血便 。 
大 便 镜 检 有 大 此 月 细胞 和 成 簇 的 ; 条 葡萄 球菌 生长 , EBENE. CBE 
小 肠 结 肠炎 : JE EAR 2E UEF 6E 9 e ess mn 肠 道外 用 的 氨基 糖 芽 类 抗生素 外 , 几 
平 各 种 抗 生 来 均 可 诱发 本 病 ， 可 在 用 药 1 药 后 4~ es Zar pra des 
或 患 有 肠 梗 阻 J Co . 巨 结肠 等 a i gx 
UHER) 致 病 , 表 现 为 腹泻 ， 轻 症 大 使 每 日 数 次 、 m 元 生 
便 , 可 有 假 腊 IHE, HIRIE : HC KRIER IE HH 
HARK 、 ENE KARLEM E PETE JKR A 
行 结 肠 镜 检查 。 KAER SH AS HEUTE 
白 念 珠 菌 所 至 ,2 岁 以 下 婴儿 多 见 : 
口疮 。 大 便 次 数 增多 ,黄色 稀 合 ,泡沫 较 儿 
真菌 孢子 和 菌 丝 , 如 芽 胞 数 基 不 多 ,应 进一步 
2. 迁延 性 和 慢性 腹泻 ”病因 复杂 . 居 
形 等 均 可 引起 。 以 急性 腹 演 未 彻底 洋 
友 率 高 ,其 原因 为 :DD 重症 营养 不 良 时 胃 香 及 


vas EARS ne 可 出 


: 状 , 基 至 发 生 休克 。 对 可 疑 病例 可 
Een Med 多 为 
道 菌 群 失调 时 。 病 程 迁 延 , 常 伴 笋 
可 见 i ett te pesdube 
者 养 确诊 。 

E. 食物 过 C RERA .免疫 缺陷 .药物 因素 .先天 性 畸 
不 当 、 迁 延 不 愈 最 为 常见 。 营 养 不 良 的 婴 幼 儿 患 
j E 酸度 降低 ,使 胃 杀 菌 屏障 作用 明显 减弱 ， 
有 利于 胃液 和 十 二 指 肠 液 中 的 细菌 和 醇 母 菌 大 量 繁殖 。@@ 划 养 不 良 时 十 二 指 肠 空肠 黏膜 变 
d. REEM .变性 ,组 胞 脱落 增加 , 双 糖 敌 , 尤 其 是 乳糖 酶 活性 以 及 刷 状 缘 肽 酶 活性 降低 ,小 
成 有 效 吸收 而 积 减 少 , 引 起 各 种 营 


SN 


养 物质 的 消化 吸收 不 良 。@@ 重 症 营养 不 良 患 儿 腹泻 时 小 肠 上 
段 细 菌 显著 增多 ,十 二 指 肠 内 大气 菌 和 醇 母 菌 过 度 繁 将 ,由 于 大 量 细菌 对 胆 酸 的 降解 作用 ,使 游 
离 胆 酸 浓度 增高 ,损害 小 肠 细胞 ,同时 阻碍 脂肪 i -由 营 养 不 良 患 儿 常 动力 的 改变 。 
僻 长 期 滥用 抗生素 引起 肠 道 菌 群 失调 。@@ 重 证 营养 不 良 儿 免疫 功能 缺陷 . 抗 革 兰 阴性 杆菌 有 效 
19 IgM 抗体 、 膜 保护 作用 的 分 泌 型 IgA 抗体 . 乔 噬 细胞 功能 和 补体 水 平均 降低 ,因而 增加 了 
对 病原 的 易 感 性 ,同时 降低 了 对 食物 蛋白 抗原 的 口服 免疫 耐 受 。 故 营养 不 良 患 儿 患 腹 演 时 易 迁 


延 不 您 ,持续 n 又 加 重 了 营养 不 良 ,两 省 互 为 因果 ,形成 恶性 循环 ,最 终 导致 多 脏 器 功能 异常 
对 于 迁延 性 ,慢性 腹泻 的 病因 诊断 ,必须 详细 询问 病史 ,进行 全 面 的 体格 检查 .正确 选用 有 
效 的 辅助 检查 ,如 :0D 头 便 常 规 Jg EE VR A rt ,大便 酸 度 .还 原粮 和 组 菌 培养 ;四 小 肠 黏 膜 活检 ， 
了 解 慢性 腹泻 的 病理 生理 变化 ; Ende 敏 方 而 的 检查 ,如 食物 回避 - 激发 试验 等 。 必 要 时 还 可 
做 消化 道 造影 或 CT 等 影像 学 检查 .结肠 镜 等 综合 分 析 判 断 。 
[ 诊断 和 鉴别 诊断 】 
可 根据 临床 表现 和 大 便 性 状 作出 临床 诊断 。 必 须 判定 有 无 脱水 (程度 和 性 质 ), 电 解 质 率 乱 
从 临床 诊断 和 治疗 需要 考虑 ,可 先 根据 大 便 常 规 有 无 白细胞 将 腹泻 分 为 两 组 : 
. 大 便 无 或 偶 见 少量 白细胞 为 侵 AE n8 P P tp I Cro M fter A KEAR 
sonis 多 为 水 演 ， idi TFEJBCIORESR BRRR dz PRIETE REF PU: 
^n BIENES 3 :多 见于 6 个 月 以 内 婴儿 外观 上 ,第 有 湿疹 , 生 后 不 久 即 出 现 腹 海 , 除 
Fee nom AR, RAAF, ISSUE OR WERE IUIS I oT BE A FURA 
受 的 一 种 特殊 类 型 , 深 加 箱 食 后 大 便 即 逐渐 转 为 正常 ， 
(2) Wl seas cH ck MITES BIA : es 失 所 性 腹泻 . 诛 发 性 胆 酸 吸收 
ASEE .食物 过 第 性 股 演 等 ,可 根据 各 病 特点 进行 类 使 酸度 检测 还 原 糖 检 测 .查找 食物 过 敏 原 、 食 
Hope - 激发 十 给 等 如 以 鉴别 * 证 
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2. 大 便 有 较 多 的 白细胞 表明 结肠 和 回肠 末端 有 侵袭 性 炎症 病变 , 常 由 各 种 侵袭 性 细菌 感 
染 所 致 , 仅 赁 临床 表现 难以 区 别 ,必要 时 应 进行 大 便 细菌 培养 .细菌 血清 型 和 毒性 检测 , 尚 需 与 
下 列 疾病 鉴别 : 

(1) 细菌 性 痢疾 : 常 有 流行 病 学 史 ,起 病 急 , 全 身 症 状 重 。 便 次 多 , 量 少 , 排 脓 血便 伴 里 急 后 
重 , 大 便 镜 检 有 较 多 脓 细 胞 .红细胞 和 吞 喉 细 胞 ,大便 细菌 培养 有 志 贺 痢疾 杆菌 生长 可 确诊 。 

(2) 坏死 性 肠炎 :中 毒 症 状 较 严 重 ,腹痛 .腹胀 .频繁 呕吐 ,高 热 ,大 便 呈 暗 红 色 糊 状 , 渐 出 现 
典型 的 赤 豆 汤 样 血便 , 常 伴 休 克 。 腹 部 X 线 摄 片 呈 小 肠 局 限 性 充气 扩张 , 肠 间隙 增 宽 , 肠 壁 积 
气 等 。 

【治疗 】 

治疗 原则 :调整 饮食 ,预防 和 纠正 脱水 ,合理 用 药 , 加 强 护 理 , 预 防 并 发 症 。 不 同时 期 的 腹泻 
病 治疗 重点 各 有 侧重 ,急性 腹泻 多 注意 维持 水 .电解 质 平 衡 ; 迁 延性 及 慢性 腹泻 则 应 注意 肠 道 菌 
群 失调 及 饮食 疗法 。 

1. 急性 腹泻 的 治疗 

(1) 饮食 疗法 : ER E E Pa 而 肠 黏膜 损伤 的 恢复 ,发热 时 代谢 旺盛 .侵袭 性 肠炎 
ARE 等 因素 使 得 营养 需要 量 增加 ,如 限制 饮食 过 严 或 禁 食 过 久 常 造成 营养 不 良 , 并 发 酸 中 

栓 , 以 到 病情 迁延 不 全 影响 生长 发 育 。 故 应 强调 继续 饮食 ,满足 生理 需要 ,补充 疾病 消耗 ,以 缩 
短 腹泻 后 的 康复 时 间 ,应 根据 疾病 的 特殊 病理 生理 状况 .个体 消 化 吸收 功能 和 平时 的 饮食 习惯 
进行 合理 调整 。 有 严重 呕吐 者 可 和 暂时 禁 食 4-6 小 时 (不 禁 水 ), 尽 快 恢复 母乳 及 原来 已 经 熟悉 的 
饮食 ,由 少 到 多 ,由 稀 到 稠 ,喂食 与 串 儿 年 龄 相 适 应 的 易 消化 饮食 。 病 毒性 肠炎 可 以 有 继 发 性 双 
糖 酶 (主要 是 乳糖 酶 ) 缺 乏 ,对 疑似 病例 可 以 改 喂 豆 类 ,淀粉 类 食品 ,或 去 乳糖 配方 奶粉 以 减轻 腹 
泻 ,缩短 病程 。 腹 泻 停止 后 逐渐 恢复 营养 丰富 的 饮食 ,并 每 日 加 和 餐 1 次 , 共 2 周 。 

(2) 纠正 水 .电解 质 宁 乱 及 酸 碱 失 衡 :参照 第 四 章 第 三 节 。 重 度 脱 水 时 静脉 补液 见 图 11-5. 


第 一 阶段 :改善 循环 (扩容 ) 20ml/kg 2:1 等 张 含 
0.5-1 小 时 钠 液 或 生理 盐水 
Y 
情况 改善 
第 二 阶段 :继续 纠正 累计 损失 
8-12 小 时 Y Y Y- 
低 渗 性 脱水 | 等 活性 脱水 高 渗 性 脱水 
Y. Y Y 
203 张 含 钠 液 | 12-2/3 sect 3 张 合 钠 液 
第 三 阶段 :继续 补液 阶段 Y 
12-16 小 时 补充 继续 损失 和 生理 需要 量 用 1/3~1/2 张 仿 钠 液 


11-5 重度 脱水 时 的 静脉 补液 


(3) 补 钙 , 补 匀 治疗 
1) 补 钙 ; 补液 过 程 中 如 出 现 惊 胶 .、 手 足 搞 所 ,可 用 10% 葡萄 糖 酸 钙 每 次 1~2ml/kg, 最 大 
x IOml, JH Sgt 5%~10% 葡萄糖 液 稀释 后 缓慢 静脉 推 注 。 
2) 补 镁 :在 补 钙 后 手足 搞 所 不 见 好 转 反而 加 重 时 要 考虑 低 镁 血 症 ,可 测定 血 镁 浓度 。 同 时 
tdt J 用 25% 硫酸 镁 ,每 次 0.1-0.2mlkg ,深部 肌 内 注射 ,每 日 2~3 次 ,症状 消失 后 停 用 


(4) 药物 治疗 
1) 控制 感染 :了 水 样 合用 
素 。 如 伴 有 明显 中 进 症 状 不 
疫 功能 低下 ) 应 : 
临床 特点 ,针对 病 原 经 


ilii zK fe 
: ur 
性 选用 抗菌 
MUS 
£o 4 Co d a EK 1 A 
REER n o H3 e pu RE 
2) 肠 道 微 牛 态 fil 
泻 。 常 用 双 此 杆菌 ERRTU 
FE ZEINSUET I FEUTSRETLET S] Lf 
3) ERRIRIK : SERE 
相互 作用 ,可 增强 其 | 
4) Bor Gd y : ARIER TEE 
解 质 的 分 泌 , 可 以 用 于 治疗 分 沁 
5) Hetk YS. lie I 
对 于 感染 性 腹泻 有 时 是 很 危险 自 
6) TERRI : XF 
10mg ,疗程 10-14 X 


Jr ERR. 


his BER 
EREJE. BHIE 
lil 
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I4 . 
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HF 恢复 复 肠 道 
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腹泻 患者 ( 约 占 70%) 多 为 ; 


up 


T 


fe 
$ 
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病毒 及 非 侵袭 
对 重症 患 儿 A 


Iu 


尤其 是 


名 脓 血 便 患 者 ( 约 占 30%) 多 为 侵袭 性 细菌 感染 ， 

再 根据 大 便 细菌 培养 和 药物 敏感 试验 结果 进行 调整 。 
v 阴性 杆菌 的 以 及 大 环 

享用 原来 使 用 的 抗生素 ， 


de 


br 


2^ 


JE HA 
BETEK ITHE Ze D sr. BIE 
EAF . 甲 硝 唑 或 抗 真菌 药物 治疗 。 

5 i e p ipae 


zm 


i 


剂 消 旋 卡 多 曲 可 pus 内 源 性 脑 
B. 
REDDAT EHI 


于 急性 腹泻 患 儿 , 应 每 日 给 


,与 


SAAN) B o os 


生物 的 攻击 ,如 蒙 


石粉 。 


— 
BEJ 


制 直肠 动力 的 作用 ,增加 细菌 繁殖 和 


ES 


ATOR 20mg (>6 个 


RE E, — RECAP 
新 生 儿 、 小 婴儿 和 衰弱 患 儿 ( 免 


肠 道 黏液 糖 蛋 


啡 肽 来 抑制 肠 道 水 、 


消化 系统 疾病 


KE 


用 抗 生 


应 根据 


sis 


白 


[un 


的 吸收 ， 


月 ),6 个 月 以 下 婴儿 每 日 


2. 迁延 性 和 慢性 腹泻 治疗 ” 因 迁 延性 和 慢性 腹泻 常 伴 有 营养 不 良和 其 他 并 发 症 ,病情 较为 
复杂 ,必须 采取 综合 治疗 措施 、 积 极 寻 找 引起 病程 迁延 的 原因 ,针对 病因 进行 治疗 ， be 抗 
4 i iin 中 的 肠 道 菌 群 失调 。 预 防 和 治疗 脱水 .纠正 电解 质 及 酸 碱 平衡 紊乱 。 此 类 患 儿 多 
有 营养 障碍 ,喂养 对 促进 肠 黏膜 损伤 的 修复 .胰腺 功能 的 恢复 、 e d e 
i = 必要 的 治疗 措施 。 

) 调整 饮食 :应 继续 母乳 喂养 。 人 工 喂养 儿 应 调整 饮食 ,保证 足够 热量 。 

总 双 糖 不 耐 受 患 儿 食用 含 双 糖 (包括 乳糖 . 芒 糖 麦芽糖 ) 的 饮食 可 使 腹泻 加 重 ,其 中 以 乳 
糖 不 耐 受 最 多 见 ,治疗 中 应 注意 减少 饮食 中 的 双 糖 负荷 ,如 采用 不 含 乳糖 代 乳 品 或 去 乳糖 配方 
奶粉 等 。 

(3) 过 敏 性 腹泻 的 治疗 :如 果 在 应 用 无 双 糖 饮食 后 腹泻 仍 不 改善 ,应 考虑 食物 过 敏 ( 如 对 牛 
奶 过 敏 ) 的 可 能 性 ,应 ji fic Ec] ,也 可 以 采用 游离 氨基 酸 或 水 解 蛋白 配方 饮食 。 

(4) 要 素 饮 食 : 是 肠 黏膜 受 损伤 患 儿 最 理想 的 食物 , 系 由 氨基 酸 、 葡 萄 糖 . 中 链 甘 油 三 酯 .多 
种 维生素 和 微量 元 秦 组 合 而 成 。 应 用 时 的 浓度 和 量 视 串 儿 临 床 状态 而 定 


: Hs 


元 素 适 量 ， 


,有 助 于 


(5) 静脉 营养 :少数 不 能 耐 受 口 服 营养 物质 的 患 儿 可 采用 静脉 推荐 方案 :脂肪 乳剂 
每 日 2~3g/kg, 复 方 氨 基 酸 每 日 2~2.5g/kg, 章 萄 糖 每 日 12~15g/kg, 电 解 质 及 多 种 微量 
液体 每 日 120~150ml/kg, 热 量 每 日 50~90cal/kg。 好 转 后 改 为 口服 

(6) 药物 治疗 : doe 时 于 分 离 出 特异 病原 的 感染 患 儿 ， ne 补充 
AICR ANHEE S: UEY EK . 烟 酸 .维生素 A EER Bo .维生素 B 维生素 C 和 叶酸 等 
WA SEE EE. n IESE 节 剂 和 肠 黏 膜 保护 剂 、 

D 中 医 辩 证 论 治 有 良好 的 疗效 ,并 可 配合 中 药 .推拿 ds. 

ja 

THER E , JE EE TLURE 3 SI A UV i ERA DR — Rp zx HERR up US. A TIE 

KI Yee EEA uk ag fL. 

2. XJ YE FIUER TS B5 R JU nV i 6 su fig 25 9 Ay Rh T BL RS e ih HSE Eco (ERE 
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E pide a. 
ipsis 5 


RENE 
等 的 传染 性 强 ,集体 


ee i. p "ir, D i bs 
5. 避免 长 期 滥用 广 谱 抗 生 素 , XTE 使 没有 消化 道 Son 在 内 败血症 Audi de E 
外 感染 必须 使 用 抗生素 ,特别 是 广 谱 抗生素 时 , 亦 应 加 用 微 生 态 制 剂 ,防止 由 于 肠 道 菌 群 
致 的 难 治 性 腹泻 。 
6. 轮 状 病毒 肠炎 流行 其 广 , 接 种 疫苗 为 理想 的 预防 方法 ,口服 疫苗 国内 外 已 有 应 用 ,但 持久 
性 尚 待 研究 。 


第 九 节 ”婴儿 肝炎 综合 征 


E JLBEAS ES IE (infantile hepatitis syndrome) 系 指 一 组 于 婴儿 期 (包括 新 生 儿 期 ) 起 病 , 具 有 
黄 益 、 肝 脏 病理 体征 ( 肝 肿 大 、 质 地 异常 ) 和 肝 功 能 损伤 (主要 为 血清 谷 丙 转氨酶 升 浪 ) 的 临床 综 
合 征 ,又 称 婴 儿 肝 病 综 合 征 。 病 因 复 杂 , 主要 有 宫 内 和 转生 期 感染 、 ipit riis dA T TERR 

管 发 育 异常 等 ,由 环境 、 遗 传 等 因素 单独 或 共同 引发 病变 。 国 外 亦 有 将 其 称 为 特 发 性 肝炎 。 随 
着 诊断 水 平 的 不 断 提高 ,目前 认识 的 病 种 也 较 以 前 显著 增加 。 这 类 疾病 在 明确 病 四 去 前 六 各 
安 儿 肝炎 综合 征 ,一 旦 病因 明确 , 即 按 原 发 病 诊断 。 

【 病因 和 发 病 机 制 】 

婴儿 肝炎 综合 征 的 原因 包括 ; 

1. 感染 ”包括 肝脏 的 原 发 性 感染 和 全 身 感染 累及 肝脏 。 临床 上 所 谓 的 TORCH 综合 征 包括 

了 主要 的 感染 病原 ， RIE JEE (toxoplasma) KZJ E} (rubella virus), 巨细 胞 病毒 (cytomegalovirus， 
CMV) AUR E py ds (herpes simplex virus, HSV), 以 及 嗜 肝 病毒 EB 病 F qure app dg B 组 、 埃 可 
病毒 . 腺 病毒 等 。 细 菌 感 染 ,如 人 金黄 色 葡 萄 球菌 .大 肠 埃 希 菌 .沙门 菌 .大 氧 菌 .肺炎 球菌 .链球 菌 
s 以 及 一 些 条 件 致 病菌 ,往往 在 全 身 感染 时 累及 肝脏 。 近 年 来 梅毒 螺旋 体 以 及 结核 分 枝 杆 菌 
等 引起 的 肝炎 综合 征 仍 不 容 忽视 ,人 类 免疫 缺陷 病毒 (HIV) 等 新 病原 体 的 母 婴 传播 引起 的 肝炎 
综合 征 亦 应 引起 注意 (参见 新 生 儿 感染 的 相关 章节 )。 
2. 先天 性 代谢 异常 ”先天 性 代谢 异常 一 般 为 酶 缺陷 ,使 正常 代谢 途径 发 生 阻 滞 , 常 可 累及 
肝脏 ,但 只 有 少数 会 引起 严重 的 .持续 的 肝 损害 。 一 般 来 说 ,代谢 性 由 积 症 都 华 有 显著 的 肝 肿 大 ， 
PANED GEHE HIER. EASE 
1) 碳水 化 合 物 代 谢 异 常 :如 遗传 性 果糖 不 耐 受 症 . 半 乳 糖 血 症 . 糊 诛 贮 各 症 等 ， 共 中 与 时 
"^ THERE XE (T E pi D HUGE E RE T LE V C LAG IA SERO UR ED. 
(2) 氨基 上 酚 及 型 和 白 质 代谢 异常 ;如 遗传 性 酷 氮 酸 血 症 、 高 贷 氨 酸 血 症 等 ,可 以 造成 持续 性 肝 
VA 5 . 
(3) BEI 


A 


ACA SE : 28 — AM t Peta , rh Fs (Oo fe P AEE REAN xt Pe te és, f t 
tei 次 分 解 的 某 此 类 旧 质 沉积 在 单 核 - F WH RET DT EUR. 
包 增殖 ， 如 艾 谢 病 . 尼 ^h 皮 克 病 .Wolman 病 等 

(4) 胆汁 酸 及 胆 红 索 代 谢 异 常 :如 进行 性 家 族 性 肝 内 胆 计 流 积 症 (PFIC), 包括 PFC- 型 
Byler JR ,FICIU 缺乏 ,ATP8B1 基因 和 缺陷 ;PFIC-2 型 :BSEP 缺乏 ,ABCB1L AED je Ki; PEIC-3 W: 
ABCB4MDR3 基因 缺陷 。Citrin 缺乏 敏 新 生 儿 肝 内 胆汁 淤积 症 (NICCD)、Aagenaes £i rfl Gf 


性 胆 计 淤积 Rak Wo 3rd: JL Dubin-Johnson 综合 征 (MRP2 缺乏 症 ) Zellweger £i fr ülCK - BT - 
ipe ze 3 
HE Gara) 等 


(5) ai- PURE FARE IE: HP o DEURE FB UE , ORT ACEP CECI dE D Bl HUC ER 
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白 酶 作用 减弱 ,使 自体 组 织造 至 
及 胆管 发 言 不 良 等 类 型 改变 
3. 胆道 闭锁 、 胆 管 扩张 和 肝 内 胆管 发 育 不 良 。 
(1) 胆道 闭锁 :是 发 生 于 胎儿 后 期 . 生 后 早期 及 新 生 儿 期 的 一 种 进行 性 病变 , 申 于 各 种 原因 
导致 肝 内 和 用 外 朋 答 阻 宕 .使 胆 计 排 lt 的 通道 梗阻， 并 逐步 形成 不 同 程度 的 胆道 闭锁 。 多 数学 
者 认为 转生 期 感染 (特别 足 病 坟 感 染 ) 所 致 的 炎症 导致 本 病 的 重要 因素 , 因 胆 道 炎症 原因 
造成 胆道 闭锁 占 80% ,而 畦 先天 性 胆管 发 育 不 良 造成 胆道 闭锁 仅 占 10%。 
(2) 先天 性 胆管 扩张 证 :又 称 先 天 性 胆 总 管束 肿 , 是 多 种 因素 参与 的 先天 性 发 育 畸 形 。 胚胎 
时 期 胰 胆 分 化 异常 , 胆 总 管 和 胰 管 正常 分 离 , 胰 ; RR 入 胆管 , 胆 总 管 远 端 狭窄 ,胆道 内 压 
HI, Oddi 括约肌 神经 肌 入 功能 失调 ， SURE 2 Sig A o 
(3) Caroli JÄ: X: Fk Je AC PEJT AEE y IKIE. 遗传 ,以 男性 多 见 , 一 般 以 复发 
性 胆管 炎 为 主要 特点 可 伴 有 先天 性 肝 纤 维 化 .和 肝 外 胆管 i Mako 
(4) Alagille £i 4r fiE .新 生 儿 硬化 性 \ 胆 汁 黏稠 / 黏液 栓 等 。 
4. 毒性 作用 如 药物 作用 、 胃 上 肠 外 营养 相关 性 胆汁 淤积 (parenteral nutrition-associated 
cholestasis, PNAC) 等 
5. 其 他 AEEA XE LES aider HEAT 
Ws in AAR CS HER AH HEES HE E A5: ; L, 
部 分 病例 病因 不 明 - 
【病理 】 
病因 时 多 ,但 主要 病理 改 上 特异 性 的 多 核 巨 细胞 形成 。 胆 汁 淤积 、 肝 间 质 和 门 脉 区 有 
炎症 细胞 浸润 ,程度 与 病 ; 开 小 叶 结构 正常 , 重 者 可 紊乱 失常 , 肝 细 胞 点 状 或 片 
状 坏死 , 库 普 弗 细胞 和 人 小 | BE, "s REVER. T KARTA HE S 


I 破坏 而 致 病 。 可 造成 肝 细 胞 损伤 、 汇 管区 纤维 化 伴 胆管 增生 以 


疾病 ,如 朗 格 汉 斯 细胞 组 织 细 胞 增生 症 、 
色 体 异常 疾病 


【临床 表现 】 
主要 表现 为 昔 丫 .和 理性 黄 站 持续 不 退 或 退 而 复 现 前 来 就 诊 - 病史 中 母 孕期 可 


Elm pd 


感染 (主要 
患 儿 生 后 可 有 


SURG 药物 ,或 有 早产 、 胎 膜 早 破 、 胎 儿 定 内 发 育 迟 组 等 病史 。 
肤 疱 疹 , 口 腔 呼吸 道 .消化 道 泌尿 道 感染 等 。 亦 可 出 现 


其 他 证 状 , 如 发 热 .呕吐 、 BS: "m 色 呈 黄色 或 深 黄 色 , 染 尿布 ,大 便 由 黄 转 为 淡 黄 ,也 可 能 发 
自 。 可 有 家 族 肝 病 忠 或 遗传 疾病 史 。 体 检 有 肝 脾 肿 大 。 多 数 在 3~4 个 2 ,可 


并 发 腿 干燥 症 、 低 钙 性 抽 搞 出血 和 上 腹泻。 少数 重症 者 病程 较 长 ,可 致 肝 硬 化 、 m go. nf 
也 先天 性 畸形 ( 膀 疝 ,腹股沟 疝 .先天 性 心脏 病 .幽门 肥厚 性 狭窄 等 ) pee ligue 
全 征 有 关 的 原 发 疾 秀 的 临床 表现 ,如 消化 及 神经 系统 症状 。 体 检 中 一 些 阳性 体征 对 提示 病因 有 
i. 如 发 现 紫 巍 . 肝 种 大 和 脾 肿 大 提示 富 内 e Mie utt AAEE en en p t^e 症 的 可 
fie ; ede fg m EL eig na 综合 征 或 唐 氏 综合 征 的 可 能 ;白内障 提示 半 乳 糖 血 症 或 甲状 腺 功能 
减退 的 可 能 ;视网膜 病变 提示 TORCH 感染 V HUS Az T3 4 (SOD) 3X, Alagille 综合 征 的 可 能 ;心脏 
杂音 提示 Alagille 综合 征 ar fi s B WA ufi A HR ME RES RI E 
和 检查 】 
l. AASA -细菌 感染 时 自 细 胞 增高 ,中 性 粒 旨 
核 细胞 增多 .血小板 减少 贫血 ,溶血 等 改变 。 
2. 肝 切 能 实验 ”结合 用 红 索 和 首 结 含 胆 红 素 可 有 不 同 程度 .不同 比例 的 增高 ; 谷 琅 转 氢 本 NE 
P HEURE T VERSER e M Ak os AEE EE ER, EAE JR s ML S PARE PPS 碱 性 :f 
核 革 机 酶 等 反映 胆管 性 胆 计 洲 积 的 指标 增高 ,但 是 在 PRIC-1、PFIC-2 型 时 y- 6a PG RAT 和 未 增 
六 或 降低 ; ipaum 成 功能 的 指标 ,如 凝血 因子 和 纤维 蛋白 诛 、 suere epe 
3. JA Far yo dog dde uc RARA 3 fi Tb t RT eR. CMY, EBV, € it 


E 


省 高 并 核 左 移 ,CMV 感染 时 ,可 有 单个 
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HSV ` 风 疹 病 毒 HIV 等 检查 ;号 形 虫 .梅毒 螺旋 体检 查 ; 血 培养 .中 段 尿 细菌 培养 等 可 提示 相应 


感染 原 。 


4. 疑似 遗传 代谢 内 分 泌 疾病 时 ,可 行 血糖 测定 . 尿 糖 层 析 ,T,、T,、TSH o- PURE EAR IR 


c 


有 机 酸 测定 ,血液 . 尿 液 串联 质谱 氨基 酸 测定 ,血气 分 析 , 特 异性 酶 学 ,染色体 .基因 检查 等 。 


5. 影像 学 检查 “肝胆 . 脾 B 超 .肝脏 CT 
的 畸形 或 占 位 病变 。 
6. 肝胆 核 素 扫描 ”正常 ”Tec-EHIDA if 


或 肝胆 磁 共 振 胆管 成 像 (MRCP) 检 查 , 可 显示 相应 


永 注 射 后 迅速 被 肝 细 胞 摄取 ,3~5 分 钟 肝脏 即 清晰 


显影 ,左右 肝 管 于 5-10 分 钟 可 显影 ,15~30 分 钟 胆 性 . 胆 总 管 及 十 二 指 肠 开 始 出 现 放射 性 ,充盈 
的 胆囊 于 脂 餐 后 迅速 收缩 , 肝 影 于 12~20 分 钟 逐 渐 明 显 消退 。 在 正常 情况 下 AN 


均 不 迟 于 60 分 钟 。 先 天 性 胆道 闭锁 时 肠 道内 
7. 胆 计 引流 可 行动 态 持续 十 二 指 肠 引 
酸 检查 。 


始终 无 放射 性 出 现 。 
流 , 查 胆汁 常规 .细菌 培养 , 行 胆汁 中 胆 红 素 . 胆 汗 


8. 肝 活 组 织 病理 检查 ”可 经 皮 肝 穿刺 或 


【治疗 】 


痢 腔 镜 检 查获 取 活体 组 织 标本 。 


婴儿 肝炎 综合 征 在 查 明 原因 后 ,应 按 原 发 疾病 的 治疗 原则 进行 治疗 ,但 大 多 数 病例 在 疾病 


时 期 病因 较 难 确定 ,临床 上 往往 以 对 症 治疗 为 主 。 主 要 包括 利 胆 退 黄 , 护 肝 .改善 肝 细胞 功能 和 


必要 的 支持 疗法 。 


以 用 中 药 利 胆 治 疗 ARR . 山 板 .大黄 等 )。 
2. 护 肝 、 改 善 肝 细胞 功能 ”ATP .辅酶 A 
辅 以 B 族 维生素 及 维生素 C。 可 以 应 用 促进 


1. 利 胆 退 黄 ”可 应 用 茉 巴 比 妥 口 服 ,具有 改善 与 提高 酶 活力 及 促进 胆汁 排泄 的 作用 。 也 五 


有 保护 肝 细胞 ,促进 肝 细 胞 新 陈 代谢 的 作用 ,也 可 
十 细胞 增生 的 肝 细 胞 生长 因子 、 保 肝 解 毒 的 葡 酶 内 


nt [D 


Fi PEET ERES v HC RERO Igor eH 
微 生 态 制剂 等 


3. 其 他 处 理 ”补充 多 种 维生素 (包括 脂 溶性 维生素 A .维生素 D .维生素 E 和 维生素 K) i 


Jk . 降 酶 作用 显著 的 联 葵 双 酯 .甘草 酸 二 铵 及 补充 


强化 中 链 脂肪 酸 的 配方 奶 喂养 。 低 蛋 由 血 症 时 可 用 白 蛋 白 制 剂 ; 雍 血 因子 缺乏 时 可 用 凝血 酶 原 


复合 物 ;有 丙种 球 蛋 白 低下 及 反复 感染 时 可 用 静脉 丙种 球 蛋 白 ;有 感染 时 可 适当 选用 抗生素 i 
病毒 制剂 ,如 更 萌 洛 韦 ,干扰 素 等 。 疑 诊 Citrin 缺乏 致 新 生 儿 肝 内 胆汁 淤积 证 时 ,可 以 给 予 去 乳 


糖 配方 奶 。 
4. 胆汁 分 流 术 及 肝 移植 ”如 疑 为 胆道 闭 


锁 , 则 应 尽早 行 前 腹 探 查 或 腹腔 镜 胆 道 造影 ,必要 


时 行 Kasai 手术 ; 肝 硬 化 失 代 偿 , 则 待 条 件 允 许 时 行 肝 移 植 术 。 
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BTR ”呼吸 系统 疾病 


小 儿 呼 吸 道 疾病 包括 上 .下 呼吸 道 急 慢性 感染 性 疾病 .呼吸 道 变态 反应 性 疾病 .胸膜 疾病 、 
呼吸 道 异 物 ,呼吸 系统 先天 性 畸形 及 肺 部 肿瘤 等 。 其 中 急性 呼吸 道 感染 最 为 常见 , 约 占 儿科 门 
诊 的 60% 以 上 ,在 住院 患 儿 中 ,上 、 下 呼吸 道 感染 占 60% 以 上 , 绝 大 部 分 为 肺炎 , 且 仍 是 全 国 5 
岁 以 下 儿童 第 一 位 的 死亡 原因 。 因 此 需 积极 采取 措施 ,降低 呼吸 道 感染 的 发 病 率 和 死亡 

本 音 介 绍 小 儿 呼 吸 系统 解剖 .生理 .免疫 特点 和 检查 方法 ,急性 上 、 下 呼吸 道 感染 ' 
气管 哮喘 。 


第 一 节 ”小儿 呼 吸 系 统 解剖 、 生 理 、 
免疫 特点 和 检查 方法 


小 儿 呼 吸 系统 的 解剖 .生理 .免疫 特点 与 小 儿 时 期 易 患 呼吸 道 疾病 密切 相关 ， 呼 吸 系 统 以 
环 状 软骨 下 缘 为 界 , 分 为 上 .下 呼吸 道 。 上 呼吸 道 包 括 鼻 . 鼻 宁 . 咽 . 咽 鼓 管 . 会 天 及 喉 ; 下 呼吸 道 
包括 气管 .支气管 .毛细 支气管 .呼吸 性 细 支 气管 .肺泡 管 及 肺泡 . 

[ 解剖 特点 】 

1. 上 呼吸 道 

(1) 只 :鼻腔 相对 短小 , 鼻 道 狭窄 。 婴 幼儿 鼻 备 膜 柔 嫩 并 富 于 血管 ,感染 时 黏膜 用 上 胀 , 易 造 成 
堵塞 ,导致 呼吸 困难 或 张口 呼吸 . 

(D) 办 实 : 儿 童 各 鼻窦 发 言 先后 不 同 ,新 生 儿 上 贪 实 和 筛 衬 极 小 ,2 岁 以 后 迅速 增 大 ,至 12 岁 
SEDRE- Wu 分 别 在 2 岁 及 4 EISE HAUS AE , 4] LEED 4 6. MFAS 
n kei ERRI 5.98 ARTA EAER H ERU RRR JL m Ss ded As Lo UU 

) 鼻 泪 管 和 咽 鼓 管 : 婴 幼儿 鼻 泪 管 短 , 开 口 接近 于 内 紫 部 , 且 洲 黄 发 育 不 全 iit Do o i 
js va 遇 儿 咽 鼓 管 较 宽 ,上 且 直 而 短 , 呈 水 平 位 , 故 昌 咽炎 RUE: 

(4) 咽 部 : 咽 部 较 狭 窗 量 垂直 扁桃 体 包 括 肚 扁 桃 体 及 咽 扁 桃 体 , 膝 扁 桃 体 1 岁 未 才 逐 渐 增 
大 ,4~10 岁 发 育 达 高 峰 ,14~15 岁 时 渐 退 化 , 故 扁桃 体 炎 常 见于 年 长 儿 ,婴儿 则 少见 、 咽 扁桃 体 
又 称 腺 样 体 ,6 个 月 已 发 育 , 位 于 鼻 咽 顶部 与 后 壁 交 界 处 ， 严重 的 腺 样 体 肥大 是 小 儿 阻 塞 性 睡 眼 
呼吸 暂 f 征 的 重要 诛 因 
(5) WE: AARE E FID bs. MATES US EJ LR qn le] epp ala uk 
Vi t$ ML RELE EH Lee ic Ae E BOE T 5 at Fr RR ^C f ng ps] fe 
2. 下 呼吸 道 


P 


T 


OD AUR EAE LP JE ^U E ^CTEHBE TA id EL SEE MC. iL dec RT 
软 , 内 缺乏 强力 组 织 而 支撑 作用 差 , 因 黏液 腺 分 泌 不 足 易 致 气 道 干燥 , 因 纤 毛 运动 较 益 而 清除 能 


力 状 ” 改 婴 幼儿 容易 发 后 呼 吸 道 感染 ,一 旦 感染 则 易于 发 和 充血 ,水肿 , 导 敏 呼吸 道 不 畅 ， 左 主 
之 气管 细 长 ,出气 管 向 侧 方 伸 出 , 调 有 有 主 支气管 短 而 粗 ,为 气管 直接 延伸 , 故 异 物 较 易 进 入 有 有 让 
L VIT 下 细 支 气管 平滑 肌 在 生 后 5 个 月 以 前 薄 而 少 ,3 岁 以 后 才 明 显 发 育 , 故 小 婴儿 呼吸 道 楼 
FIL ESCRIBE RU 2 t c 

(2) Mii : iia lc tt oo pH a RH], JRE E EZ rl e Fg La] I WAA FENE ju SSMO ute 
T Cute quate RA £y IRISH IH 6 ,引起 问 质 炎症 . 肺 气 肿 和 肺 不 张 等 
3. 胸廓 ”由 幼儿 胸廓 较 短 ,前 后 冬 相 对 较 长 ,星人 司 状 ;肋骨 旺 水 平 位 ,股骨 pn 胸腔 小 
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而 肺脏 相对 较 大 :呼吸 肌 发 育 差 


! 生理 特点 】 
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因此 在 呼吸 时 , 肺 的 扩张 受到 限制 , 尤 以 将 柱 两 旁 和 肺 的 后 下 
FERIIS. 不 能 充分 换 气 , 故 当 肺 部 病变 时 .容易 出 现 呼吸 困难 。 
组 织 松软 ,在 胸腔 积 液 或 气胸 时 易 致 纵隔 移 位 。 


小 儿 纵隔 体积 相对 较 大 , 周 


. 呼吸 频率 与 节律 ”小 儿 呼 吸 频率 快 ,年 龄 越 小 ,频率 越 快 。 新 生 儿 40-44 次 /分 ,~1 岁 


30 Pads V 24 次 /分 ,3~7 Y 22 IX 1 Y. -14 9 20 iX 


JUR ^ Jes 230) ] P "22 JL WF RE Hi S ERE . 


2. 呼吸 型 "EA JLE WR RIUAZ T$ 45 45 . TU ii 


/分 ,~18 2 16-18 次 /分 。 新 生 
URREN ERNE 律 不 整 间歇、 暂停 等 


议 细 , 问 质 较 多 且 肌 肉 组 织 中 耐 疲劳 的 肌 纤 


维 所 占 的 比例 少 , 帮 小 儿 呼 吸 肌 肌 力 弱 , 容 易 疲 劳 , 易 发 生 呼 吸 衰竭 。 小 儿 及 肌 较 肋 间 肌 相对 


RK, ELE Ko D LM Fg D]. de 

Ri LARUM Ha IE E. UD H CE f 

respiration). 7 岁 以 后 逐渐 接近 成 人 . 
3. 呼吸 功能 特点 


(1) MEE tit (vital capacity): zh JLI 


的 12.5% 来 呼吸 , if 22. 5J] JLI A J 30% 


RJL 7 i 式 呼吸 (abdominal respiration)。 随 年 龄 增长 ， 


恋 为 斜 位 ,逐渐 转化 为 胸 腹 式 呼吸 (thoracic and abdominal 
活 基 约 为 50~70mWkg。 在 安静 情况 下 ,年 长 儿 仅 用 肺活量 


左右 .说 明 婴 幼儿 呼吸 储备 量 较 小 。 小 儿 发 生 呼吸 障碍 


时 其 代 偿 呼吸 基 最 大 不 超过 正常 的 2.5 倍 , 而 成 人 可 达 10 信 ,因此 易 发 生 呼 vii 


(2) 潮气 是 (tidal volume): zp JLI ^Cht£3 Jg 6- 10ml/kg, 年 龄 越 小 ,潮气 量 越 


量 比值 大 于 成 人 
(3) 每 分 通气 贡 和 气体 弥散 量 :前 : 
成 人 相近 
(4) 气 道 阻力 :由 于 气 道 管 径 细小 


随 年 龄 增 大 , 气 道 管 径 逐 渐 增 大 ,从 而 阻力 递减 。 


【 免疫 特点 】 
小 儿 呼 吸 道 的 非特 异性 和 特异 性 
效 清除 吸入 的 尘埃 和 异物 颗粒 、 
分 站 型 IgA, TgG ,尤其 是 IgG SES Git 


活性 不 足 , 故 易 患 呼吸 道 感染 。 
[387543 
1. 体格 检查 
(1). 呼吸 频 党 改变 :呼吸 困难 的 多 


急性 呼吸 道 感染 防治 规划 特别 强调 中 
<2 J] life , WEE 260 次 /分 ;2~12 Hiit 
慢 或 节律 不 规 见 dinis 征象 

(2) JT Ceyanosis): 是 血 氧 下 降 的 


\; 无 效 腔 / 潮气 


者 按 体 表面 积 计算 与 成 人 相近 ;后 者 按 单位 肺 容积 计算 与 


.小 儿 气 道 阻 力 大 于 成 人 ,因此 小 儿 发 生 喘 息 的 机 会 较 多 。 


免疫 功能 均 较 差 。 如 咳嗽 反射 及 纤毛 运动 功能 差 ,难以 有 


肺泡 乔 噬 细胞 功能 不 足 , 婴 幼儿 辅助 性 T 了 细胞 功能 暂时 性 低下 ， 


低微 。 此 外 , 乳 铁 蛋白 溶菌 酶 .干扰 素 及 补体 等 的 数量 和 


名 一 征象 为 呼吸 频率 增 快 ,年 龄 越 小 越 明 显 : WHO 儿童 
FE 吸 增 快 是 儿童 肺炎 的 主要 表现 。 呼 吸 急促 是 指 : 婴 幼 儿 


,呼吸 三 50 次 /分 ;1~5 岁 , 呼 吸 三 40 次/ 分。 呼吸 频率 减 


重要 表现 ,未 梢 性 发 红 指 血 流 缓慢 ,动静 脉 氧 差 较 大 部 位 


Chiesa) v Az HE 中 心性 "An v dn zn yk S 2 p NH Cnt .黏膜 ) 的 发 绀 。 中 心性 发 


"AZAR PE Hz A AE n AEEA SC 
(3) MEURE MIRA: 上 呼吸 道 村 
pé piu C^ CEPI " 


(4) Wf ^ Cli HS ( inspiratory stridor) fl 
Jj 1: E521 : 2.0, n n ^C p Hn ug er s prp fn ^C t | 


组 或 严重 肺病 变 时 ,胸骨 上 、 下 ,锁骨 上 窗 及 肋 间 陈 软 组 织 


Vf Hg EA (expiratory wheeze): IE 2$ JL 3E Wf p m] EC CT :: E 
I, de KIPRE. 4 — 


Jui pë loy f^ Cd K, he FNP ABLA CR. 
| 


(5) Wii jur i2 MEN pea 


MAU 


HI ti. SDN SE TEE. 不同 定 的 中 REED Pp AE 


IS) 
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自 支气管 的 分 泌 物 。 于 吸 气 相 , 特 别 是 深 吸 气 末 , 听 到 固定 不 变 的 细 湿 嘿 音 提示 肺泡 内 存在 分 
泌 物 ,常见 于 各 种 肺炎 。 小 婴儿 因 呼 吸 浅 快 , 嘿 音 可 不 明显 ,刺激 其 啼 幅 方 可 在 吸 气 未 闻 及 。 

(6) 其 他 :小 婴儿 呼吸 困难 时 常 有 了 唱 吟 . 具 翼 扇 动 和 口 吐 泡沫 等 表现 。 支 气管 扩张 .慢性 肺 
炎 等 患 儿 可 见 杆 状 指 ( 趾 )。 

2. 血气 分 析 反映 气体 交换 和 血液 的 酸 碱 平衡 状态 ,为 诊断 和 治疗 提供 依据 。 小 儿 血 气 分 
析 正 常 值 见 表 12-1。 


表 12-1 小 儿 血 气 分 析 正 常 值 


项 目 新 生 儿 ~2 岁 >2 岁 
pH Pu.» ue 7. 35- J 45 mnm 1. 35-745. mec 735-145 ———— 
PaO, (kPa) 8-12 10.6-13.3 10.6-13.3 
PaCO, (kPa) 4.00-4.67 4.00-4.67 4.67-6.00 
HCO; (mmol/L) 20-22 20-22 22-24 
BE ( mmol/L) -6-42 -b42 6 
Sa0,(96) 90-97 95-97 96-98 


当 动 脉 血 氧 分 压 ( Pa0,kk50mmHg(6.67kPa), 动 脉 二 氧化 碳 分 压 (PaCo, )»-50mmHg (6.67kPa), 
动脉 血 氧 饱和 度 (Sa0,)<85% 时 为 呼吸 衰竭 。 

3. 胸部 影像 学 ”胸部 平 片 仍 为 呼吸 系统 疾病 影像 学 诊断 的 基础 ,可 基本 满足 70% 以 上 的 
临床 需要 。 胸 透 对 儿童 生长 发 育 影响 较 大 ,目前 已 经 不 用 于 儿 CT, 特 别 是 高 分 辨 
率 CT CHRCT) 和 螺旋 CT(spiral CT) 技术 的 发 展 ,使 小 儿 呼 吸 系统 疾病 的 诊断 率 已 大 为 提高 。 
MRI 在 显示 肿块 与 肺 门 纵隔 血管 关系 方面 优 于 CT。 

i RR ded 利用 纤维 支气管 镜 和 电子 支气管 镜 不 仅 能 直 视 气管 和 支气管 
的 各 种 病变 ,还 能 利用 黏膜 刷 检 技 术 .活体 组 织 检查 技术 和 肺泡 灌 洗 技术 提高 对 儿童 呼吸 
系统 疾病 的 诊 oe 近年 来 球 妻 扩张 冷冻. 电 泌 等 支气管 蚀 下 介入 治 疗 也 已 应 用 于 儿科 
临床 。 

5. 肺 功能 检查 5 岁 以 上 儿童 可 进行 较 全 面 的 肺 功能 检查 。 脉 冲 震荡 (impulse 
oscillometry ,10S) 需 要 患 儿 配合 较 少 ， 可 对 3 岁 以 上 的 患 儿 进行 检查 。 应 用 人 体 体 积 描 记 法 (body 
plethysmography) 和 潮气 - 流速 容量 曲线 (TFV) 技术 使 婴 幼儿 肺 功能 检查 成 为 可 能 。 
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l — Piden yp nie: Sie 
位 的 不 同 可 诊 E EAA IERI 5. 可 见 , 急 性 上 呼吸 道 感染 就 是 上 呼吸 
CM Ln, 


"€ 性 和 细菌 均 可 引起 急性 上 呼吸 道 感染 ,但 90% DA 17 Dg do dE. E SEO aoi E 
(rhinovirus, RV), 呼吸 道 合 胞 病 B} (respiratory syncytial virus, RSV)、 流 / 感 病毒 (influenza virus), il 


流感 病毒 


( parainfluenza virus) ARJA E} (adenovirus, ADV). 冠状 病毒 (coronal virus) 等 ， 病 毒 感 ; 
后 可 继 发 细菌 感染 ,最 常见 为 溶血 性 链球 菌 ,其 次 为 肺炎 链球 菌 ,流感 嗜 血 杆菌 等 。 
( mycoplasma pneumoniae) 不 仅 可 引起 肺炎 ,也 可 引起 上 呼吸 道 

友 幼 儿 时 期 由 于 上 呼吸 道 的 解剖 和 免疫 特点 易 患 本 病 。 儿 童 有 营养 障 但 性 疾病 ,如 维生素 
D dije Vf) og FRERE Ju 或 有 人 免疫 缺陷 病 ,被动 吸烟 .护理 不 当 Coe RUE A N 


肺炎 支原体 


第 十 二 章 ”呼吸 系统 疾病 


等 因素 , 易 反 复发 生 上 呼吸 道 感染 或 使 病程 迁延 。 
【 临床 表现 】 
由 于 年 龄 .体质 .病原体 及 病变 部 位 的 不 同 ,病情 的 缓急 、 轻 重 程度 也 不 同 。 年 长 儿 症 状 较 


轻 , 婴 幼 儿 则 较 重 。 

1. 一 般 类 型 急性 上 呼吸 道 感染 

(1) 症状 

1) 局 部 症状 : 具 塞 流 涕 . 喷 咕 .干咳 . 咽 部 不 适 和 咽 痛 等 ,多 于 3-4 天 内 自然 痊愈 。 

2) 全 身 症 状 :发 热 .烦躁 不 安 .头痛 .全身 不 适 ,乏力 等 。 部 分 患 儿 有 食欲 不 振 呕吐、 腹泻 、 
腹痛 等 消化 道 症状 。 腹 痛 多 为 脐 周 阵 发 性 疼痛 ,无 压痛 ,可 能 为 肠 痉 挛 所 致 ;如 腹痛 持续 存在 ， 
多 为 并 发 急性 肠系膜 淋巴 结 炎 。 


婴 幼 儿 起 病 急 ,以 全 身 症状 为 主 , 常 有 消化 道 症状 ,局 部 症状 较 轻 。 多 有 发 热 ,体温 可 高 达 
39-40*C , 热 程 在 2~3 天 至 1 周 左右 ,起 病 1~2 天 内 可 因 发 热 引 起 惊厥 。 


(2) 体征 :体格 检查 可 见 咽 部 充血 .扁桃体 种 大 。 有 时 可 见 下 颌 和 颈 淋巴 结 肿 大 。 肺 部 听诊 
一 般 正常 。 肠 道 病 毒 感染 者 可 见 不 同 形态 的 皮疹 。 

2. 两 种 特殊 类 型 的 急性 上 呼吸 道 感染 

(1) 疱疹 性 咽 峡 炎 (herpangina): 病 原 体 为 柯 萨 奇 病毒 A 组 。 好 发 于 夏秋 季 。 起 病 急 又 , 临 
床 表现 为 高 热 . 咽 痛 VUE 大 食 IRNS, ARRAT RIVARA ERSS HS ISRAR 
腊 上 可见 多 个 2-4mm 大 小 灰白 色 的 疱疹 ,周围 有 红 旦 ,1-2 日 后 玻 溃 形 成 小 溃疡 ,疱疹 也 可 发 生 
于 口腔 的 其 他 部 位 。 病 程 为 1 周 左右 。 

(2) 咽 结 合 膜 热 ( pharyngo-conjunctival fever): 病 原 体 为 腺 病毒 3.7 型 。 以 发 热 .咽炎 .结膜 炎 
为 特征 。 好 发 于 春 夏 季 , 散 发 或 发 生 小 流行 。 临 床 表现 为 高 热 . 咽 痛 、 眼 部 刺 痛 ,有 时 伴 消化 道 
症状 。 体 检 发 现 咽 部 充血 ,可 见 白 色 点 块 状 分 泌 物 ,周边 无 红学 ,易于 剥离 ;一 侧 或 双 侧 滤 泡 性 
眼 结合 膜 炎 ,可 伴 球 结合 膜 出 血 ; 颈 及 十 后 淋巴 结 增 大 。 病 程 1~2 周 。 

【并 发 症 】 

以 婴 幼 儿 多 见 ,病变 若 向 邻近 器 官 组 织 蔓延 可 引起 中 耳 炎 ,鼻窦 炎 咽 后 壁 肤 肿 .扁桃 体 周 
围 脓肿 、. 颈 淋巴 结 炎 MRA ,支气管 炎 及 肺炎 等 。 年 长 儿 若 患 A 组 B 溶血 性 链球 菌 咽 峡 炎 ,以 后 
可 引起 急性 肾 小 球 肾 炎 和 风湿 热 ,其 他 病原 体 也 可 引起 类 风湿 病 等 结缔 组 织 病 。 

【 实验 室 检查 } 

病毒 感染 者 外 周 血 白细胞 计数 正常 或 偏 低 , 中 性 粒 细胞 减少 ,淋巴 细胞 计数 相对 增高 。 
病毒 分 离 和 血清 学 检查 可 明确 病原 。 近 年 来 免疫 荧光 免疫 酶 及 分 子 生物 学 技术 可 对 病原 
作出 早期 诊断 。 

细菌 感染 者 外 周 血 白细胞 可 增高 ,中 性 粒 细胞 增高 ,在 使 用 抗菌 药物 前 行 咽 拭 子 培养 可 发 
HBA H C- 反应 蛋白 (CRP) 和 前 降 钙 索 原 (PCT) 有 助 于 鉴别 细菌 感染 。 

【 诊断 和 鉴别 诊断 】 

根据 临床 表现 一 般 不 难 诊断 ,但 需 与 以 下 疾病 鉴别 ; 

1. 流行 性 感冒 “由 流感 病毒 . 副 流感 病毒 引起 。 有 明显 的 流行 病史 ,局 部 症状 较 轻 ,全 身 症 
状 较 重 。 常 有 高 热 .头痛 .四 歧 肌 肉 酸痛 等 ,病程 较 长 。 

2. 急性 传染 病 早期 ”急性 上 呼吸 道 感染 常 为 各 种 传染 病 的 前 驱 症状 ,如 麻疹 ,流行 性 脑 峭 
BURA .百日咳 ,猩红热 等 ,应 结合 流行 病史 临床 表现 及 实验 室 资料 等 综合 分 析 , 并 观察 病 1 
变 加 以 鉴别 。 

3. 急性 阑尾 炎 ” 伴 腹 痛 者 应 注意 与 急性 阑尾 炎 鉴别 。 本 病 腹 痛 常 先 于 发 热 , 腹 痛 部 位 以 右 
下 腹 为 主 , 苦 持续 性 ,有 国定 压痛 点 、 反 跳 痛 及 上 腹 肌 紧张 .上 腰 大 肌 试验 阳性 等 体征 ,所 细胞 及 中 性 
粒 细胞 增高 。 
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4. 过 敏 性 鼻炎 某 些 学 龄 前 或 学 龄 儿童 “感冒 "症状 ,如 流 涕 ATIS TRE 2 周 或 反 
复发 作 ,而 全 身 症 状 较 轻 , 则 应 考虑 过 人 敏 性 鼻炎 的 可 能 , 鼻 拭 子 涂 片 嗜 酸 性 粒 细胞 增多 有 助 于 
诊断 。 

在 排除 上 述 疾 病 后 , 尚 应 对 上 呼吸 道 感 染 的 病原 进行 鉴别 ,以 便 指 导 治 疗 。 

【治疗 】 

1. 一 般 治疗 ”病毒 性 上 呼吸 道 感染 者 ,应 告诉 患 儿 家 长 该 病 的 自 限 性 和 治疗 目的 ,防止 交 
又 感染 及 并 发 证 。 注 意 休息 ,居室 通风 ,多 饮水 。 

2. 抗 感 染 治疗 

(1) 抗 病毒 药物 :主张 早期 应 用 。 可 用 利 巴 事 林 (病毒 只 ,virazole), 剂 量 为 10~15mg/ (kg'd)， 
口服 或 静脉 滴 注 。 若 为 流感 病毒 感染 ,可 用 磷酸 奥 司 他 韦 (oseltamivir) 口服 。 部 分 中 药 制剂 有 
一 定 的 抗 病毒 疗效 。 

(2) 抗菌 药物 :细菌 性 上 呼吸 道 感染 或 病毒 性 上 呼吸 道 感 染 继 发 细菌 感染 者 可 选用 抗生素 
治疗 , 常 选用 青霉素 类 .头孢 菌 素 类 或 大 环 内 酯 类 抗生素 。 咽 拭 子 培养 阳性 有 助 于 指导 抗菌 治 
疗 。 链 球菌 感染 或 既往 有 风湿 热 . 痛 炎 病史 者 ,青霉素 疗程 应 为 10-14 日 。 

3. 对 症 治疗 

(1) 高 热 可 予 对 乙酰 氨基 酚 或 布 洛 芬 , 亦 可 采用 物理 降温 ,如 冷 歼 或 温水 浴 。 

(2) 发 生 热 性 惊厥 者 可 予 镇 静 、. 止 惊 等 处 理 。 

(3) 鼻塞 者 可 酌情 给 予 减 充血 剂 , 咽 痛 可 予 咽喉 含 片 。 

【预防 】 
主要 靠 加 强 体 格 锻炼 以 增强 抵抗 力 ; 提 倡 母乳 喂养 ;避免 被 动 吸烟 ;防治 倍 偿 病 及 营养 不 
良 ; 避 免 去 人 多 拥挤 .通风 不 畅 的 公共 场所 。 


急性 感染 性 喉 炎 (acute infectious laryngitis) 是 指 叭 部 黏膜 的 急性 弥漫 性 炎症 。 LA e BE DEI 
PW MI EIC PEPEE ER E MRRERE, ZERTZE, BENTES 
【病因 】 
由 病毒 或 细菌 感染 引起 , 亦 可 并 发 于 麻疹 .百日咳 和 流 
流感 病毒 .流感 病毒 和 腺 病毒 ,常见 的 细菌 为 金黄 色 葡 萄 球菌 ,链球 菌 和 肺炎 链球 菌 。 由 于 小 儿 
喉 部 解剖 特点 ,炎症 时 易 充 血 水 肿 而 出 现 喉 梗 阻 。 
【 临床 表现 】 
起 病 急 RE. TARR RRP A BAYERE NE. ERE R, 
MARZ MEEA ,心率 加 快 。 咽 部 充血 ,间接 喉 镜 检查 可 见 喉 部 ,声带 有 不 同 程度 的 充血 ,水 
肿 。 一 般 和 白天 症状 轻 , 夜 间 入 睡 后 加 重 , 叭 梗阻 者 若 不 及 时 抢救 ,可 窒息 死亡 。 按 吸 气 性 呼吸 困 
难 的 轻重 ,将 喉 梗 阻 分 为 4 度 , 见 表 12-2。 


表 12-2 MEIE 


UE — 患者 仅 于 活动 后 出 现 吸 忆 性 喉 哆 和 呼吸 困难 , 肺 部 听诊 呼吸 音 及 心率 无 改变 
TIE 于 安静 时 亦 出 现 喉 鸣 和 吸 气 性 呼吸 困难 , 肺 部 听诊 可 闻 及 喉 传 导 音 或 管状 呼吸 音 ， nem 
TIRE 
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面部 出 于, 肺 部 呼吸 音 明显 降低 ,心率 快 ,心音 低 钝 

V 度 ” 患 儿 渐 显 衰竭 Eel ,由 于 无 力 呼吸 ,三 问 征 可 不 明显 ,面色 苍白 发 灰 , 肺 部 听诊 呼吸 音 几乎 
消失 , 仅 有 气管 传导 少 , 心 律 不 齐 ,心音 能 da 
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【 诊断 和 鉴别 诊断 】 

根据 急性 起 病 的 犬 嘱 样 咳嗽 FEN e n . 吸 气 性 呼吸 困难 等 临床 表现 不 难 诊断 ,但 应 与 白 
叭 ,急性 会 庆 炎 MRE . 喉 或 气管 异物 . 喉 先 天 性 畸形 等 所 致 的 喉 梗 阻 鉴别 。 

【治疗 】 

1. 一 般 治 疗 ”保持 呼吸 道 通畅 ,防止 缺 气 加重 , 缺 氧 者 给 予 吸 氧 。 

2. 控制 感染 ” 病 柱 感染 者 可 子 利 巴 韦 林 等 抗 病毒 .如 考虑 为 细菌 感染 ,及 时 给 予 抗菌 药物 ， 
一 般 给 予 青霉素 .大 环 内 酷 类 或 头孢 菌 素 类 等 。 

3. 糖 皮质 激素 ”有 抗 炎 和 抑制 变态 反应 等 作用 ,能 及 时 减轻 喉头 水 肿 ,缓解 喉 梗 阻 。 病 情 
较 轻 者 可 口服 泌 尼 松 ,了 [ 度 以 上 喉 梗 阻 患 儿 应 给 予 静脉 滴 注 地 塞 米松 、 氨 化 可 的 松 或 甲 泌 尼 龙 。 
吸入 型 糖 皮 质 激素 ,如 布地 奈 德 (budesonide) 基 液 雾 化 吸入 可 促进 夭 膜 水 肿 的 消退 。 

4. 对 症 治 疗 ”烦躁 不 安 者 要 及 时 镇 静 ; 痰 多 者 可 选用 祛 痰 剂 ; 不 宜 使 用 毛 丙 嗪 和 吗啡 。 

5. 气管 切 开 经 上 述 处 理 仍 有 严重 缺 氧 征象 或 有 亚 度 以 上 吃 梗 阻 者 ,应 及 时 行 气管 切 
开 术 。 
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急性 支气管 炎 (acute bronchitis) 是 指 由 于 各 种 致 病原 引起 的 支气管 夭 膜 感染 ,由 于 气管 常 
同时 受累 , 故 称 为 急性 气管 支气管 炎 (acute tracheobronchitis)。 常 继 发 于 上 呼吸 道 感 染 或 为 急性 
传染 病 的 一 种 表现 。 是 儿童 时 期 常见 的 呼吸 道 疾 病 , 婴 幼儿 多 见 。 

【病因 ] 
病原 为 各 种 病毒 或 细菌 ,或 为 混合 感染 。 能 引起 上 呼吸 道 感染 的 病原 体 都 可 引起 支气管 炎 。 
免疫 功能 低下 、 特 应 性 体质 营养 障碍 . 侈 偿 病 和 支气管 结构 异常 等 均 为 本 病 的 危险 因素 。 

【 临床 表现 】 

大 多 先 有 上 呼吸 道 感染 症状 ,之 后 以 咳嗽 为 主要 症状 ,开始 为 干咳 ,以 后 有 疾 。 婴 幼儿 症状 
较 重 , 常 有 发 热 . 虐 吐 及 腹泻 等 。 一 般 无 全 身 症状 。 双 肺 呼吸 音 粗糙 ,可 有 不 固定 的 散在 的 干 喝 
音 和 粗 中 湿 哆 音 。 婴 幼儿 有 痰 常 不 易 咳 出 ,可 在 咽喉 部 或 肺 部 闻 及 痰 鸣 音 。 

婴 幼儿 期 伴 有 喘息 的 支气管 炎 , 如 伴 有 湿疹 或 其 他 过 敏 史 者 ,少数 可 发 展 为 哮喘 。 

【治疗 】 

1. 一 般 治疗 ”同上 呼吸 道 感染 ,经 常 变换 体位 ,多 饮水 ,使 呼吸 道 分 泌 物 易于 咳 出 。 

2. 控制 感染 ”由 于 病原 体 多 为 病毒 ,一 般 不 采用 抗生素 。 怀 疑 有 细菌 感染 者 则 可 用 B 内 
酰胺 类 抗菌 药物 ,如 系 支原体 感染 , 则 应 予以 大 环 内 了 酯 类 抗菌 药物 。 

3. 对 症 治疗 “应 使 痰 易于 咳 出 , 故 不 用 镇 咳 剂 。@ 祛 痰 药 :如 N- 乙酰 半 胱 分 酸 、 氨 省 索 A 
创 甘 油 醚 和 一 些 中 药 制 剂 等 。@ 平 喘 : 对 喘 赂 严重 者 ,可 雾 化 吸入 沙丁胺醇 等 B, 受 体 激动 剂 。 
喘息 严重 者 可 短期 使 用 糖 皮质 激素 ,如 口服 泌 尼 松 3~5 天 。@@ 抗 过 敏 ; 有 过 敏 体质 者 可 酌情 选 
用 抗 过 敏 药 物 。 


第 五 节 ”毛细 支气管 炎 


毛细 支气管 炎 (bronchiolitis) 是 一 种 婴 幼儿 较 常 见 的 下 呼吸 道 感染 ,多 见于 1~6 个 月 的 小 婴 
JL, EL, (wheezing 和 三 凹 征 和 气 促 为 主要 临床 特点 。 临 床上 较 难 发 现 未 累及 肺泡 与 肺泡 间 壁 
的 纯粹 毛细 支气管 炎 ,故国 内 认为 是 一 种 特殊 类 型 的 肺炎 , 称 为 喘 烙 性 肺炎 。 

[病因 】 

主要 由 呼吸 道 合 胞 病毒 (RSV) 引起 , 副 流感 病 BEDS SE. A ŽE AE B£ (human. meta- 
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pneumovirus,hMPV). 博 卡 病毒 (bocavirus). 某 些 腺 病毒 及 肺炎 支原体 也 可 引起 本 并 
C 发 病 机 制 】 
除 病 毒 对 气 道 的 直接 损伤 外 ,研究 较 多 的 是 免疫 学 机 制 。 以 RSV 为 例 , 几 个 事实 表明 在 
RSV 引起 的 毛细 支气管 炎 中 存在 免疫 损害 :@ 恢 复 期 的 毛细 支气管 炎 婴 儿 的 分 泌 物 中 发 现 
有 抗 RSV IgE 抗体 ;近来 对 感染 RSV 的 婴儿 与 动物 模型 的 研究 表明 ,在 RSV 感染 时 有 大 
量 的 可 溶性 因子 的 释放 (包括 白介素 . 白 三 烯 . 趋 化 因子 ) 导致 炎症 与 组 织 破坏 ;@@ 经 胃 肠 道 
外 获得 高 抗原 性 、 非 活化 的 RSV 疫苗 的 儿童 ,在 接触 野 毒 株 RSV 时 比 对 照 组 更 容易 发 生 严 
重 的 毛细 支气管 炎 。 近 年 研究 发 现 宿主 的 基因 多 态 性 与 RSV 毛细 支气管 炎 的 发 生 ,发展 密 
切 相 关 。 
目前 认为 具有 特 应 质 (atopy) 者 发 生 RSV. 或 其 他 病毒 感染 时 ,更 易于 引起 毛细 支气管 炎 。 
部 分 毛细 支气管 炎 患 儿 日 后 可 发 生 反复 喘息 发 作 ,甚至 发 展 为 哮喘 ,机 制 尚 不 完全 清楚 。 
【病理 ) 
病变 主要 侵犯 直径 75~300km 的 毛细 支气管 ,表现 为 上 皮 细 胞 坏死 和 周围 淋巴 细胞 浸润 ， 
黏膜 下 充血 ,水 肿 和 腺 体 增 生 、 灰 液 分 泌 增多 。 病 变 会 造成 毛细 支气管 管 腔 狭 窄 甚至 堵塞 ,导致 
肺 气 肿 和 肺 不 张 。 炎 症 还 可 波及 肺泡 .肺泡 壁 及 肺 间 质 , 出现 通气 和 换 气 功能 障碍 。 
【 临床 表现 】 
本 病 常 发 生 于 2 岁 以 下 小 儿 ,多 数 在 6 个 月 以 内 , 常 为 首次 发 作 。 嘴 息 和 肺 部 呼 鸣 音 为 其 
突出 表现 。 主 要 表现 为 下 呼吸 道 梗阻 症状 ,出 现 呼 气 性 呼吸 困难 . 呼 气 相 延 长 伴 跨 息 。 呼 吸 困 
难 可 呈 阵 发 性 , 间 吹 期 喘息 消失 。 严 重 发 作者 ,可 见面 色 苍 白 .烦躁 不 安 , 口 周 和 口 耕 发 绀 。 全 
身 中 毒 症状 较 轻 ,少见 高 热 。 体 格 检查 发 现 呼吸 浅 而 快 ,60~80 次 /分 ,甚至 100 次 /分 , 伴 鼻翼 
肩 动 和 三 四 征 ;心率 加 快 ,可 达 150~200 次 /分 。 肺 部 体征 主要 为 呼 气 相 哮 鸣 音 , 亦 可 闻 及 中 细 
湿 膨 音 , 吨 诊 可 呈 过 清音 。 肝 脾 可 由 于 肺 过 度 充气 而 推 向 肋 缘 下 ,因此 可 触及 肝 和 脾 。 重 度 噶 
ACHT PaO, 降低 ,PaCO, 升 高 。 本 病 高 峰 期 在 呼吸 困难 发 生 后 的 48~72 小 时 ,病程 一 般 约 为 
1~2 周 。 
【 辅助 检查 】 
外 周 血 白细胞 总 数 及 分 类 大 多 在 正常 范围 内 。 采 集 鼻 咽 拭 子 或 分 记 物 ,使 用 免疫 荧光 技术 、 
免疫 酶 技术 及 分 子 生物 学 技术 可 明确 病原 。 
胸部 X 线 检查 可 见 不 同 程度 的 肺 充气 过 度 或 肺 不 张 , 也 可 以 见 到 支气管 周围 炎 及 肺 纹理 增 
粗 。 血 气 分 析 可 了 解 患 儿 缺 氧 和 CO, VATER. 
【 诊断 和 鉴别 诊断 】 
根据 本 病 发 生 在 小 婴儿 ,具有 典型 的 喘息 及 哮 鸣 音 , 一 般 诊断 不 难 ,但 须 与 以 下 疾病 鉴别 。 
1. 儿童 哮喘 ”儿童 哮喘 常 有 多 次 喘息 发 作 。 部 分 毛细 支气管 炎 患 儿 可 发 展 为 哮喘 ,毛细 
CREAR IR A NE i (0 ETE fs Vr xL 48 A PS sb ,吸入 变 应 原 阳 性 .父母 哮 喘 史 和 被 动 吸 
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2. 原 发 型 肺结核 “支气管 淋巴 结 结核 患 儿 肿 大 的 淋巴 结 压迫 气 道 ,可 出 现 喘息 , 需 根 据 结 
核 接触 史 ,结核 中 毒 症状 .结核 菌 素 试验 和 胸部 X 线 改变 予以 鉴别 。 

3. 其 他 疾病 ”如 纵隔 占 位 , 心 源 性 喘息 .异物 吸入 及 先天 性 气管 支气管 畸形 等 均 可 发 生 喘 
息 ,应 结合 病史 和 体征 及 相应 的 检查 作出 鉴别 。 

【治疗 】 

毛细 支气管 炎 的 治疗 主要 为 氧 疗 .控制 喘息 ,病原 治疗 等 。 

1. 氧 疗 有 缺 氧 表现 ,如 烦躁 ,发 绀 或 动脉 血 氧 分 压 小 于 60mmHg 时 ,可 采用 不 同方 式 吸 
氧 ,如 盟 前 庭 导 管 面 单 或 氧 帐 等 。 

2. 控制 喘息 “重症 患 儿 可 试用 支气管 扩张 剂 雾 化 吸入 。 糖 皮质 激素 用 于 严重 的 喘息 发 作 
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者 , 甲 泼 尼 松 龙 1~2mg/ (kg*d) 或 政 珀 酸 氨 化 可 的 松 5-10mg/ (kg*d) 静 脉 滴 入 。 也 可 采用 雾 化 吸 
人 吸入 型 糖 皮质 激素 (如 布地 奈 德 悬 液 等 )。 

3. 抗 感染 治疗 ”如 系 病毒 感染 所 致 , 可 用 利 巴 韦 林 静脉 滴 注 或 雾 化 吸入 , 亦 可 酌情 试用 中 
药 制剂 。 继 发 细菌 感染 者 应 用 适当 的 抗菌 药物 。 

4. 其 他 ”保持 呼吸 道 通畅 ,保证 液体 摄 入 量 纠正 酸 中 毒 ,并 及 时 发 现 和 处 理 呼吸 衰竭 及 其 
他 生命 体征 危 象 ,具体 参见 本 章 第 八 节 支气管 肺炎 的 治疗 内 容 。 


【预防 】 
1. 提倡 评 乳 喂养 ,避免 被 动 吸烟 .增强 婴 幼儿 体质 。 洗 手 是 预防 RSV 院内 传播 的 最 重要 的 
措施 。 


2. 抗 RSV 单 克 隆 抗体 ( palivizumab) 对 高 危 婴 儿 (早产 儿 支气管 肺 发 育 不 良 .先天 性 心脏 病 、 
免疫 缺陷 病 ) 和 毛细 支气管 炎 后 反复 喘息 发 作者 的 预防 效果 确切 ,能 减少 RSV 感染 的 发 病 率 和 
住院 率 。 
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支气管 哮喘 (bronchial asthma), 简称 哮喘 ,是 儿童 期 最 常见 的 慢性 呼吸 道 疾病 。 哮 喘 是 多 种 
细胞 (如 嗜 酸性 粒 细胞 .肥大 细胞 、T 淋巴 细胞 .中 性 粒 细胞 及 气 道 上 皮 细 胞 等 ) 和 细胞 组 分 共同 
参与 的 气 道 慢性 炎症 性 疾病 ,这 种 慢性 炎症 导致 气 道 反应 性 增加 ,通常 出 现 广泛 多 变 的 可 逆 性 
气流 受 限 ,并 引起 反复 发 作 性 喘息 `. 气 促 、 胸 头 或 咳嗽 等 症状 , 常 在 夜间 和 (或 ) 清晨 发 作 或 加 剧 ， 
多 数 患 儿 可 经 治疗 缓解 或 自行 缓解 。 目前 世界 范围 内 约 有 2 亿 哮 喘 患 者 ,各 国 患 病 率 在 196-1396 
不 等 ,发 达 国家 高 于 发 展 中 国家 ,城市 高 于 农村 。2000 年 中 国 城区 儿童 哮喘 患 病 率 调查 显示 JL 
童 哮喘 患 病 率 为 1.97% ,2 年 现 患 率 为 1.54%, 7096-8095 的 儿童 哮喘 发 病 于 5 岁 以 前 , 约 2066 
的 患者 有 家 族 史 , 特 应 质 (atopy) 与 本 病 的 形成 关系 密切 ,多 数 患者 有 婴儿 湿疹 .过 敏 性 鼻炎 和 
(或 ) 食物 (药物 ) 过 敏 史 。 儿 童 哮喘 如 诊治 不 及 时 , 随 病程 的 延长 可 产生 气 道 不 可 闭 性 狭 窗 和 气 
道 重 塑 。 因 此 ,早期 防治 至 关 重 要 。 为 此 ,世界 卫生 组 织 (WHO) 与 美国 国立 卫生 研究 院 心肺 
液 研究 所 制订 了 全 球 哮喘 防治 创 议 (Global Initiative for Asthma,GINA) 方 案 , 目 前 已 成 为 防治 哮 
喘 的 重要 指南 ,该 方案 不 断 更 新 ,针对 5 岁 以 下 儿童 哮喘 患者 ,5 岁 以 上 及 成 人 哮喘 患者 ,目前 已 
出 版 了 GINA 2009 版 和 GINA 2011 版 。 

【 发 病 机 制 | ) 

哮喘 的 发 病 机 制 极为 复杂 ,尚未 完全 清楚 ,与 免疫 因素 ,神经 ,精神 和 内 分 泌 因素 ,遗传 学 背 
景 和 神经 信和 号 通路 密切 相关 。 

1. 免疫 因素 ” 气 道 慢性 炎症 被 认为 是 哮喘 的 本 质 。 自 19 世纪 90 年 代 以 来 ,通过 大 量 临床 
病理 研究 发 现 , 无 论 病程 长 短 .病情 轻重 ,哮喘 患者 均 存在 气 道 慢 性 炎症 改变 。 新 近 的 研究 表明 ， 
哮 跨 的 免疫 学 发 病 机 制 为 :I 型 树 突 状 细胞 (DCI) 成 熟 障碍 , 分 沁 白 细胞 介 素 (IL) -12 不 足 ,使 
Tho 不 能 向 Th, 细胞 分 化 ;在 IL-4 诱 导 下 ,DCIH 促 进 The 细 胞 向 Th, 发 育 , 导 致 Th( 分 泌 IFN-y 减少 ) 
[Th (分泌 IL-4 增高 ) 细胞 功能 失衡 。Th 细胞 促进 B 细胞 产生 大 量 IgE (包括 抗原 特异 性 IgE) 
和 分 六 炎症 细胞 因子 (包括 黏附 分 子 ), 刺 激 其 他 细胞 (如 上 皮 细 胞 .内皮 细胞 . 嗜 碱 性 粒 细胞 HE 
大 细胞 和 嗜 酸性 粒 细胞 等 ) 产 生 一 系列 炎症 介质 (如 白 三 烯 ,内 皮 素 前列腺 素 和 血栓 索 A 等 )， 

及 终 诱 发 速 发 型 (IgE 增高 ) 变态 反应 和 慢性 气 道 炎 症 。 同 时 ,最 新 的 研究 表明 调节 性 了 细胞 (Tn) 
在 调节 免疫 失衡 及 维持 耐 受 中 具有 重要 的 作用 。 

2. 神经 、 精 神 和 内 分 泌 因 素 哮喘 患 儿 B 肾上腺 素 能 受 体 功能 低下 和 迷走 神经 张力 亢进 ， 
或 同时 伴 有 a 肾 上 腺 素 能 神经 反应 性 增强 ,从 而 发 生气 道 高 反应 性 (airway hyperresponsiveness , 
AHR)。 气 道 的 自主 神经 系统 除 肾上腺 素 能 和 胆 碱 能 神经 系统 外 , 尚 存在 第 三 类 神经 , 即 非 情 上 


imi 
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腺 素 能 非 胆 碱 能 (nonadrenergic noncholinergic , NANC) 神 经 系统 。NANC 神经 系统 又 分 为 抑制 性 
NANC 神经 系统 (i-NANC) 及 兴奋 性 NANC 神经 系统 (e-NANC), 两 者 平衡 失调 ,可 引起 支气管 平 
滑 肌 收 缩 。 

一 些 患 儿 哮喘 发 作 与 情绪 有 关 , 其 原因 不 明 。 更 常见 的 是 因 严 重 的 哮喘 发 作 影 响 患 儿 及 其 
家 人 的 情绪 。 约 2/3 的 患 儿 于 青春 期 哮喘 症状 完全 消失 ,于 月 经 期 .妊娠 期 和 患 甲状 腺 功能 亢进 
时 症状 加 重 , 均 提示 哮喘 的 发 病 可 能 与 内 分 泌 功 能 紊乱 有 关 , 具 体 机 制 不 明 。 

3. 遗传 学 背景 ”哮喘 具有 明显 的 遗传 倾向 , 患 儿 及 其 家 庭 成 员 患 过 敏 性 疾病 和 特 应 质 者 明 
显 高 于 正常 人 群 。 哮 映 为 多 基因 遗传 性 疾病 ,已 发 现 许多 与 哮喘 发 病 有 关 的 (疾病 相关 基 
因 ), 如 IgE 、IL-4、IL-13、T 细 胞 抗原 受 体 (TCR) 等 基因 多 态 性 。 但 是 ,哮喘 发 病 率 三 十 余年 来 明 
显 增高 ,不 能 单纯 以 基因 变异 来 解释 。 

4. 神经 信号 通路 ”研究 发 现 ,在 哮喘 患者 体内 存在 丝 裂 素 活 化 蛋白 激酶 (MAPK) 等 神经 信 
号 通路 的 细胞 因子 .黏附 因子 和 炎 性 介质 对 机 体 的 作用 ,参与 气 道 炎症 和 气 道 重 塑 。 

【 危险 因素 】 

1. 吸入 过 敏 原 (室内 : 尘 螨 .动物 毛 居 及 排泄 物 . 蜂 螂 真菌 等 ;室外 :花粉 ,真菌 等 )。 

- 食 入 过 敏 原 (牛奶 . 鱼 、 虾 鸡蛋 和 花生 等 )。 

. 呼吸 道 感染 (尤其 是 病毒 及 支原体 感染 )。 

. 强烈 的 情绪 变化 。 

- 运动 和 过 度 通气 。 

. 冷 空气 
- 药物 (如 阿司匹林 等 )。 

- 职业 粉尘 及 气体 。 

以 上 为 诱发 哮 哗 症状 的 常见 危险 因素 ,有 些 因素 只 引起 支气管 痉挛 ,如 运动 及 冷 空气 。 有 
素 可 以 突然 引起 哮喘 的 致死 性 发 作 ,如 药物 及 职业 性 化 学 物质 。 

【 病理 和 病理 生理 ] 
哮喘 死亡 患 儿 的 肺 组 织 呈 肺 气 肿 , 大 、 小 气 道内 填 满 黏液 栓 。 秋 液 栓 由 黏液 .血清 蛋白 . 炎 
证 细胞 和 细胞 碎片 组 成 。 显 微 镜 显示 支气管 和 毛细 支气管 上 皮 细 胞 脱落 , 管 壁 哮 酸 性 粒 细胞 和 
单 核 细 胞 浸润 ,血管 扩张 和 微血管 渗 漏 ,基底 膜 增 厚 ,平滑 肌 增 生 肥厚 , 杯 状 细胞 和 秋 膜 下 腺 体 
增生 。 

气流 受阻 是 哮喘 病理 生理 改变 的 核心 ,支气管 痉挛 . 管 壁 炎症 性 肿胀 .黏液 栓 形 成 和 气 道 
kic 造成 患 儿 气 道 受阻 的 原因 。 

. 支气管 冶 这 ”急性 支气管 痉 这 为 速 发 再 呼 喘 反应 ,是 IgE 依赖 型 介质 释放 所 致 型 变 
Ho ERIS Hz \ 前 列 腺 素 和 白 三 烯 等 。 

2. 管 壁 炎 症 性 肿胀 ”抗原 对 气 道 刺激 后 6~24 小 时 发 生 的 气 道 直径 减 小 是 微血管 通 透 性 和 
漏出 物 增加 导致 气 道 条 膜 增 厚 和 肿胀 所 致 。 伴 随 或 不 伴随 平滑 肌 收缩 ,为 迟 发 型 哮喘 反应 。 

3， 医 液 栓 形成 ”主要 发 生 于 述 发 型 哮 虹 , 黏 液 分 泌 增 多 ,形成 黏液 栓 ,重症 病例 黏液 栓 广 泛 
阻塞 细小 支气管 ,引起 严重 的 呼吸 困难 ,甚至 发 生 呼吸 衰竭。 

4. 气 道 重 塑 因 慢 性 和 反复 的 炎症 损害 ,可 以 导致 气 道 重 逆 (airway remodelling), 表现 为 气 
道 壁 增 厚 和 基质 沉积 .胶原 沉积 ， 上 皮下 纤维 化 ,平滑 肌 增生 和 肥大 ,| 肌 成 纤维 细胞 增殖 及 黏液 
腺 杯 状 细胞 化 生 及 增生 ,上 皮下 网 状 展 增 厚 , 征 血管 生成 。 

气 道 高 反应 C airway hyperresponsiveness , AHR) 是 哮喘 的 基本 特征 之 一 ， 指 气 道 对 多 种 刺激 
Aa: tor 理化 因素 .运动 和 药物 等 呈现 高 度 敏 感 状 态 ,在 一 定 程度 上 反映 了 气 道 炎症 的 
严重 性 。 气 道 炎症 通过 气 道上 皮 损 伤 .细胞 因子 和 炎症 介质 的 作用 引起 AHR 
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【 临床 表现 】 


第 十 二 章 ”呼吸 系统 疾病 


咳嗽 和 喘 妃 呈 阵 发 性 发 作 , 以 夜间 和 清晨 为 重 。 发 作 前 可 有 流 涕 、. 打 喷 吨 和 胸 问 ,发作 
时 呼吸 困难 , 呼 气 相 延 长 伴 有 喘 鸣 声 - 严重 病例 呈 端 坐 呼 吸 `. 丽 惧 不 安 ,大 汗 淋 沉 .面色 


体格 检查 可 见 柄 状 胸 .二 四 征 . 肺 部 满 布 哮 鸣 音 ,严重 者 气 道 广泛 堵塞 , 哮 鸣 音 反 可 消失 , 称 
“闭锁 肺 ”(silent lung), 是 哮喘 最 危险 的 体征 。 肺 部 粗 湿 哩 音 时 隐 时 现 , 在 剧烈 咳嗽 后 或 体位 变 
化 时 可 消失 ,提示 湿 味 音 的 产生 是 位 于 气管 内 的 分 泌 物 所 致 。 在 发 作 间 吹 期 可 无 任何 症状 和 体 
征 , 有 些 病例 在 用 力 时 才 可 上 听 到 哮 鸣 音 。 此 外 ,在 体格 检查 中 还 应 注意 有 无 过 敏 性 鼻炎 aE 


和 湿疹 等 。 


哮喘 发 作 在 合理 应 用 常规 缓解 药物 治疗 后 , 仍 有 严重 或 进行 性 呼吸 困难 者 , 称 为 哮喘 危重 


RE RIN 


【 辅助 检查 ) 


1. 肺 功能 检查 


发 作 . 出 现 咳嗽 .喘息 .呼吸 困难 ,大 汗 淋 注 和 烦躁 不 安 ,甚至 表现 出 端 坐 
绀 ` 意 识 障碍 及 心肺 功能 不 全 的 征象 。 


LA 


肺 功能 检查 主要 用 于 5 岁 以 上 患 儿 。 对 于 第 一 秒 用 力 呼 气量 (FEV,) zm IE 


常 预计 值 70% 的 疑似 哮喘 患 儿 , 可 选择 支气管 激发 试验 (常用 组 胺 或 乙酰 甲 胆 碱 ) 测定 气 道 反 


应 性 ,对 于 FEV< 正常 预计 值 70% 的 


似 哮喘 患 儿 , 选 择 支气管 舒张 试验 评估 气流 受 限 的 可 逆 


性 ,支气管 激发 试验 阳性 .支气管 舒张 试验 阳性 均 有 助 于 确诊 哮喘 。 呼 气 峰 流速 (PEF) 的 日 间 
变异 率 是 诊断 哮喘 和 反映 哮喘 严重 程度 的 重要 指标 。 如 日 间 变 异 率 >20% \ 使 用 支气管 扩张 剂 


后 其 值 增 加 20% 可 以 诊断 为 哮喘 。 
2. 胸部 X 线 检查 ”急性 期 胸部 X 线 正常 或 呈 间 质 性 改变 ,可 有 肺 气 肿 或 肺 不 张 。 胸 部 X 
线 还 可 排除 肺 部 其 他 疾病 ,如 肺炎 肺结核 .气管 支气管 异物 和 先天 性 呼吸 系统 畸形 等 。 

3. 过 敏 原 测试 ”用 多 种 吸入 性 过 敏 原 或 食物 性 过 敏 原 提取 液 所 做 的 过 敏 原 皮 肤 试验 是 诊 
变态 反应 的 首要 1. 具 ,提示 患者 对 该 变 应 原 过 敏 与 否 。 目 前 常用 皮肤 点 刺 试验 法 和 皮 内 试验 
。 血 清 特 异性 IgE 测定 也 很 有 价值 ,血清 总 IgE 测定 只 能 反映 是 否 存 在 特 应 质 。 


4. 其 他 ”呼出 气 一 氧化 氮 (eNO) 浓 度 测定 和 诱导 痰 技术 在 儿童 哮喘 诊断 和 病情 监测 中 发 


挥 着 一 定 的 作用 。 


【诊断 和 和 鉴别 诊断 】 


1. 诊断 ”中华 医学 会 儿科 学 分 会 呼吸 学 组 于 2008 年 修订 了 我 国 “儿童 支气管 哮喘 诊断 与 


防治 指南 ”。 


(1) 儿童 哮喘 诊 


Wirt 


D 反复 发 作 喘息 nani. AAE EI, e S Hte t rt^ .物理 或 化 学 性 刺激 .呼吸道 感 


染 以 及 运动 等 有 关 


, 常 在 夜间 和 (或 ) 清晨 发 作 或 加 剧 。 
2) 发 作 时 在 双 有 
3) 上 述 症状 和 体征 经 抗 哮喘 治疗 有 效 或 自行 缓解 。 
4) 除外 其 他 疾病 所 引起 的 喘息 咳嗽. 气 促 和 胸 问 。 


市 可 闻 及 散在 或 弥漫 性 ,以 呼 气相 为 主 的 哮 鸣 音 , 呼 气相 延长 。 


5) 临床 表现 不 典型 者 (如 无 明显 嘴 息 或 哮 鸣 音 ), 应 至 少 具备 以 下 1 项 ， 


dep 


A. 支气管 激发 试验 或 运动 激发 试验 阳性 。 


B. 证实 存在 可 逆 性 气流 受 限 :@ 支 气管 舒张 试验 阳性 :吸入 速效 B, 受 体 激 动 剂 后 15 分 钟 
FEV, 增加 兰 12%;C2) 抗 哮喘 治疗 有 效 :使 用 支气管 舒张 剂 和 口服 (或 吸入 ) 糖 皮质 激素 治疗 1-2 
周 后 FEV, 增加 三 12% 

C. PEF 每 日 变异 率 ( 连 续 监 测 1~2 周 ) 22096. 

符合 第 1-4 条 或 第 4.5 条 者 ,可 以 诊断 为 哮喘 。 

(2) 咳嗽 电 异 型 哮喘 诊断 标准 


第 十 二 章 ， 呼吸 系统 疾病 


T 


1) 咳嗽 持续 >4 J8] , 常 在 夜间 和 (或 ) 清晨 发 作 或 加 剧 LAF 

2) 临床 上 无 感染 征象 ,或 经 较 长 时 间 抗 生 素 治疗 无 效 。 

3) 抗 哮 喘 药 物 诊断 性 治疗 有 效 。 

4) 排除 其 他 原因 引起 的 慢性 咳嗽 。 

5) 支气管 激发 试验 阳性 和 (或 )PEF 每 日 变异 率 ( 连 续 监 测 1~2 周 ) 二 20%。 

6) 个 人 或 一 级 .二 级 亲属 有 特 应 性 疾病 中 ,或 变 应 原 测试 阳性 。 

以 上 1~4 项 为 诊断 的 基本 条 件 。 由 于 年 幼儿 患 哮喘 其 临床 特点 .治疗 及 预后 均 有 别 于 年 
长 儿 , 中 华 儿科 学 会 呼吸 学 组 1988 年 提出 婴 幼儿 哮喘 诊断 标准 ,从 最 初 的 8 项 评分 到 1992 年 
的 5 项 评分 ,直至 1998 年 的 不 评分 诊断 。 婴 幼儿 哮喘 诊断 的 提出 对 我 国 儿童 哮喘 的 早期 诊断 
和 防治 起 到 了 积极 作用 。 但 是 根据 GINA 方案 以 及 美国 .英国 等 许多 国家 的 儿童 哮喘 诊疗 指 
南 ,哮喘 可 以 发 生 于 儿童 的 各 个 年 龄 段 , 所 以 儿童 哮 喘 不 应 以 年 龄 诊断 。 尽 管 不 以 年 龄 命名 诊 
Wind nis. EL a8 ERI, e E HM ERIT ct .治疗 等 方面 ,儿童 不 同年 龄 段 存在 不 同 
特点 。 

对 于 年 幼儿 ,哮喘 预测 指数 能 有 效 地 用 于 预测 3 岁 内 喘息 儿童 发 展 为 持续 性 哮喘 的 危险 性 
哮喘 预测 指数 :在 过 去 1 年 中 喘息 4 次 ,具有 1 项 主要 危险 因素 或 2 项 次 要 危险 因素 。 主 要 危 
险 因 素 包括 :父母 有 哮喘 病史 ;@ 经 医师 诊断 为 特 应 性 皮炎 ;国有 吸入 变 应 原 致 敏 的 依据 。 次 
要 危险 因素 包括 :有 食物 变 应 原 致 敏 的 依据 ;加 外 周 血 哮 酸性 粒 细胞 宇 49%;@@ 与 感冒 无 关 的 
映 息 。 如 哮喘 预 测 指数 阳性 ,建议 按 哮 喘 规 范 治疗 。 

2; 哮喘 的 分 期 与 病情 的 评价 哮喘 可 分 为 急性 发 作 期 (exacerbation)、 慢 性 持续 期 ( persistent) 
和 临床 缓解 期 (remission)。 急 性 发 作 期 指 患 者 出 现 以 喘息 为 主 的 各 种 症状 ,其 发 作 持续 的 时 间 
和 程度 不 尽 相同 ,哮喘 急性 发 作 时 严重 程度 评估 见 表 12-3。 慢 性 持续 期 指 许多 患者 即使 没有 急 
性 发 作 , 但 在 相当 长 的 时 间 内 总 是 不 同 频 度 和 (或) 不 同 程度 地 出 现 症状 (喘息 .咳嗽 和 胸 闽 ), 可 
根据 病情 严重 程度 分 级 或 控制 水 平分 级 ,前 者 用 于 初次 诊断 和 既往 虽 被 诊断 但 尚未 按 哮喘 规范 
治疗 的 患 儿 , 作 为 制定 起 始 治 疗 方案 级 别 的 依据 ,后 者 用 于 评估 已 规范 治疗 的 哮 哗 患 儿 是 否 达 
到 哮喘 治疗 目标 及 指导 治疗 方案 的 调整 ( 表 12-4)。 临 床 缓解 期 指 经 过 治疗 或 未 经 治疗 症状 和 
体征 消失 , 肺 功能 (FEV, 或 PEF) >80% 预计 值 ,并 维持 3 个 月 以 上 。 


ZHE. 


o 


R 12-3 JILE f HE TE RB TET ERER 


临床 特点 轻 度 中 度 重度 急性 呼吸 暂停 

呼吸 急促 E 说 话 时 KHRH 

体位 T3) 喜 坐 位 前 弓 位 

讲话 能 力 能 成 句 成 短 句 说 单字 难以 说 话 

精神 意识 可 有 焦虑 ,烦躁 ”时 有 焦虑 .烦躁 ”焦虑 .烦躁 嗜睡 意识 模糊 

呼吸 频率 轻 度 增加 增加 明显 增加 减缓 或 暂停 

辅助 呼吸 肌 活动 及 三 ”一般 没有 可 有 通常 有 胸 腹 矛 盾 运动 

Pr 

HET RE 散在 , 呼 气 末期 ”响亮 e 响亮 .弥漫 . 双 相 。 ”减弱 甚至 消失 
出 现 

脉 率 (次 /分 ) 略 增加 增加 明显 增加 减 慢 , 不 规则 

奇 脉 (kPa) 不 存在 可 有 通常 有 不 存在 (呼吸 肌 
«1.33 1.33-3.33 2.67-5.33 疲劳 ) 

使 用 速效 B, 受 体 激动 剂 >80 60-80 «60 IÈ B, X Wk Wb «33 

后 PEF 占 正常 预计 值 或 动 剂 作用 持续 时 间 


4 dt 本 人 最 佳 值 的 百分比 (%) < 小 时 


入 该 严重 程度 等 


i 1kPa=7.5mmHg 


表 12-4 儿童 哮喘 控制 水 平分 级 


控制 : 
程度 日 间 症 状 
控制 ”元 (或 每 
Jü zx 2 X) 
部 分 每 周 >2 
控制 ”天 或 每 周 
s2 X 但 
多 次 出 现 
未 控 
制 


夜间 症 EARR 
状 / 数 醒 药 的 使 用 


X 无 (或 每 周 


和 2 次 ) 


有 每 周 >2 次 


活动 


受 限 


X 


有 


三 正 


肺 功能 ( 二 5 
岁 者 适用 ) 


定 级 标准 


第 十 二 章 ”呼吸 系统 疾病 
临床 特点 轻 度 中 度 重度 急性 呼吸 暂停 
PaO, Os ^C kPa) 正常 >8.0 «8.0, ITEA A lt ERRER 
PaCO, (kPa) <6.0 «6.0 宇 6.0, 短 时 上 升 呼吸 衰竭 
PaCO,( 吸 空气 ,%) >95 92~95 92~95 <90 
o 注 :OD 正常 儿 豪 清醒 时 呼吸 频率 全 限 :<2 个 月 ,<60 次 /分 ;~12 个 月 ,<50 次 /分 ;5 岁 ,<40 次 /分 ;~8 岁 ,<30 次 /分 ; 
al t [R 2-12 个 月 ,<160 次 /分 ;~2 岁 ,<120 次 /分 ;~8 岁 ,<110 次 /分 ;@ 小 龄 儿童 较 年 长 儿 和 成 人 更 易 
发 生 高 碳酸 血 症 (MfG ^C»: 开间 断 名 性 发 作 闫 重 程度 时 ,只 要 存在 某 项 严重 程度 的 指标 (不 必 全 部 指标 存在 ), 就 可 归 


急性 发 作 ( 需 使 
用 全 身 激素 治疗 ) 


: 常 预计 
值 或 本 人 最 
佳 值 的 80% 
< 正常 预计 
值 或 本 人 最 
佳 值 的 80% 


满足 前 述 所 
有 条 件 


在 任何 1 周 
内 出 现 前 述 1 
项 特征 


在 任何 1 周 
内 出 现 >3 项 
“部 分 控制 ” 
中 的 特征 


FEOIR 


每 年 2~3 次 


注 :中 评估 过 去 2~4 周 日 间 症 状 、 夜 
复核 维持 治疗 方案 是 否 需要 调整 


3. 鉴别 诊断 ”以 喘息 为 主要 症状 的 儿童 哮喘 应 浊 
天 性 呼吸 系统 畸 
964€ , 胃 食 管 反 流 和 嗜 酸性 粒 细胞 支气管 炎 等 疾病 相 鉴别 。 
【治疗 】 
哮喘 治疗 的 


加 重 或 反复 ;@ 尽 可 能 将 肺 功能 维持 帮 


名 保持 了 


I] / RB 应 急 缓解 药 使 用 和 活动 受 限 情况 ;@ 出 现任 何 一 次 急性 发 作 都 应 


E 意 与 毛细 支气管 炎 ,肺结核 . 气 道 异 物 Jc 
形 和 先天 性 心血 管 疾病 相 鉴别 , 咳 嗽 变异 型 哮喘 (CVA) 应 注意 与 支气管 炎 A 


目标 :中 有 效 控制 急性 发 作 症状 ,并 维持 最 轻 的 症状 ,甚至 无 症状 ;@ 防 止 证 状 
E 正 常 或 接近 正常 水 平 ;@ 防 止 发 9 
E 常 活动 (包括 运动 ) 能 力 ;@ 避 免 药 物 不 良 反应 ;@ 防 止 因 哮喘 而 死亡 。 


不 可 逆 的 气流 受 限 ; 


治疗 原则 为 长 期 .持续 ,规范 和 个 体 化 治疗 。 急 性 发 作 期 治疗 重点 为 抗 炎 ERR, DUE Dea 


解 症 状 ; 


慢性 持续 期 应 坚持 长 期 抗 炎 , 降 低 气 道 反应 性 ,防止 气 道 重 塑 ,避免 危险 因 


素 和 自我 保健 。 


治疗 哮喘 的 药物 包括 缓解 药物 和 控制 药物 。 组 解 药物 能 快速 缓解 支气管 收缩 及 其 他 伴随 
的 急性 症状 ,用 于 哮喘 急性 发 作 期 ,包括 :GD 吸入 型 速效 B, 受 体 激动 剂 ;@ 全 身 性 糖 皮质 激素 ; 
@ 抗 胆 碱 能 药物 ;@ 口 服 短 效 Bo 受 体 激动 剂 ;@ 短 效 茶 碱 等 。 控 制药 物 是 抑制 气 道 炎 症 的 药物 ， 


震 长 期 使 用 ,用 于 哮喘 慢性 持续 期 ,包括 :GD 吸入 型 糖 皮质 激素 (ICS);@) 


碱 ;@@ 长 效 po, 受 体 激动 剂 ;@) 肥 大 细胞 膜 稳定 剂 ;@ 全 身 性 糖 皮质 激素 等 。 
1. 哮喘 急性 发 作 期 治疗 
(0 p. 受 体 激动 剂 :B: 受 体 激动 剂 是 目前 最 有 效 、 临 床 应 用 最 广 的 支气管 舒张 剂 。 根 据 起 


作用 的 快慢 分 为 速效 和 缓慢 起 效 两 大 类 ,根据 维持 时 间 的 长 短 分 为 短 效 和 长 效 


速效 Ba 受 体 激 动 剂 疗效 可 维持 4~6 小 时 ,是 绥 解 哮喘 急性 症状 的 首选 药物 ,严重 哮喘 发 作 时 第 


1 小 时 可 每 20 分 钟 吸入 1 次 ,以 后 每 2-4 小 时 可 重复 吸入 。 药 物 剂量 :每 次 沙 ] 
或 特 布 他 林 5~10mg。 急 性 发 作 病情 相对 较 轻 时 也 可 选择 短期 口服 短 效 B, 受 体 激动 剂 ,如 沙 ] 


白 三 烯 调节 剂 ;@@ 缓 释 茶 


两 大 类 。 吸 入 型 


按 醇 2.5~5.0m 


oa 


1 


EHO ”呼吸 系统 疾病 


胺 醇和 特 布 他 林 等 。 


(2) 糖 皮质 激素 :病情 较 重 的 : 


急性 病例 应 给 予 口服 泌 尼 松 短 程 治疗 (1~7 天 ), 每 日 1~2mg/kg， 


分 2~3 次 。 一 般 不 主张 长 期 使 用 口服 糖 皮 质 激 素 治 疗 儿 童 哮喘 。 严 重 哮喘 发 作 时 应 静脉 给 予 


甲 泼 尼龙 ,每 日 2~6mg/kg, 分 2~3 
一 般 静 脉 糖 皮质 激素 使 用 1~7 天 


误 病 情 。 


次 输 注 ,或 政 珀 酸 氨 化 可 的 松 或 氧化 可 的 松 ,每 次 5~10mg/kg。 
,证 状 缓解 后 即 停止 静脉 用 药 ,车 需 持续 使 用 糖 皮 质 激素 ,可 改 


HORREK ICS 对 儿童 哮 喘 急性 发 作 的 治疗 有 一 定 的 帮助 ,选用 筋 化 吸入 布地 奈 德 悬 液 ,每 
次 0.5~lmg, 每 6-8 小 时 1 次 。 但 病情 严重 时 不 能 以 吸入 治疗 替代 全 身 糙 皮质 激素 治疗 


,以 免 延 


t 
2 


(3) 抗 胆 碱 能 药物 :吸入 型 抗 胆 碱 能 药物 ,如 异 丙 托 省 铵 舒张 支气管 的 作用 比 B, 受 体 激动 
剂 弱 ,起 效 也 较 慢 ,但 长 期 使 用 不 易 产 生 耐 药 ,不良 反应 少 。 


一 


4) 短 效 茶 碱 : 短 效 茶 碱 可 作为 缓解 药物 用 于 哮喘 急性 发 作 的 治疗 ,主张 将 其 作为 哮喘 综合 


治疗 方案 中 的 一 部 分 ,而 不 单独 应 用 治疗 哮喘 。 需 注意 其 不 良 反 应 ,长 时 间 使 用 者 最 好 监测 茶 


碱 的 血 药 浓度 。 
2. 哮喘 危重 状态 的 处 理 


hus 


(1) SOT : EET f, E E Rs LESE e AE AC TLAE , a FA a PT Li 08. nU STEPH LAUR D 


台 吸 氧 浓 度 以 40% 为 宜 ,流量 为 4~5L/min。 


(2) 补液 .纠正 酸 中 毒 :注意 维持 水 .电解 质 平衡 ,纠正 酸 破 紊乱 。 
O) 糖 皮 质 激素 :全 身 应 用 糖 皮质 激素 作为 儿童 危重 哮喘 治疗 的 一 线 药 物 , 应 尽早 使 用 。 病 
情 严重 时 不 能 以 吸 人 治疗 蕉 代 全 身 糖 皮质 激素 治疗 ,以 免 延 误 病 情 。 


(4) 支气管 舒张 剂 的 使 用 :可 


:@D 吸 人 型 速效 B, 受 体 激动 剂 。@ 氨 茶 碱 静脉 滴 注 。@@ 搞 


胆 碱 能 药物 。@ 肾 上 腺 素 皮 下 注射 ,药物 剂量 :每 次 皮下 注射 1 : 1000 肾上腺 索 0.01 ml/kg, JL 
最 大 不 超过 0.3ml。 必 要 时 可 每 20 分 钟 使 用 1 次 ,不 能 超过 3 次 。 


(5) 镇 静 剂 :可 用 水 合 氯 醛 灌 
Tf RIS AE REC 0.3~0.5mg/kg。 


(6) 抗菌 药物 治疗 :儿童 哮喘 发 作 主要 由 病毒 引发 ,抗菌 药物 不 作为 常规 应 用 ,如 同时 发 4 
下 呼吸 道 细菌 感染 , 则 选用 病原 体 敏 感 的 抗菌 药物 。 


甸 , 慎 用 或 禁用 其 他 镇 静 剂 ;在 择 管 条 件 下 , 亦 可 用 地 西洋 镇 


HF 


(7) 辅助 机 械 通 气 指 征 : 指 征 为 ;@ 持 续 严 重 的 呼吸 困难 ;@ 呼 吸音 减低 或 几乎 听 不 到 哮 鸣 
冶 及 呼吸 音 ;@ 因 过 度 通气 和 呼吸 肌 疫 劳 而 使 胸廓 运动 受 限 ;@ 意 识 障碍 .烦躁 或 抑制 ,甚至 芽 
Z ORRIRA TF EAEE E; © PaCO, 2 65mmHg.. 


3. 哮喘 慢性 持续 期 治疗 


(1) ICS:ICS 是 哮喘 长 期 控制 的 首选 药物 ,也 是 目前 最 有 效 的 抗 炎 药 物 ,优点 是 通过 吸入 , 药 
物 直 接 作用 于 气 道 符 膜 ,局 部 抗 炎 作 用 强 , 全身 不 良 反 应 少 。 通 常 需 要 长 期 .规范 吸入 1-3 年 其 
至 更 长 时 间 才 能 起 到 治疗 作用 。 目 前 临床 上 常用 的 ICS 有 布地 奈 德 ` 丙 酸 氟 替 卡 松 和 丙 酸 倍 
米松 。 每 3 个 月 应 评估 病情 ,以 决定 升级 治疗 .维持 目前 治疗 或 降级 治疗 。 

(2) 和 白 三 烯 调节 剂 : 分 为 白 三 烯 合成 酶 抑制 剂 和 白 三 烯 受 体 持 抗 剂 ,该 药 耐 受 性 好 ,副作用 


少 ,服用 方便 。 白 三 烯 受 体 持 抗 剂 
(3) 缓 释 茶 碱 :组 

夜 的 稳定 血 药 浓度 。 
(4) 长 效 B, 受 体 激动 剂 :药物 


| 


包括 备 鲁 司 特 和 扎 鲁 司 特 。 


释 茶 碱 用 于 长 期 控制 时 ,主要 协助 ICS 抗 炎 ,每 日 分 1~2 次 服用 ,以 维持 层 


包括 福 莫 特 罗 , 沙 美 特 罗 、 班 布 特 罗 及 两 卡特 罗 等 。 


(5) 肥大 细胞 膜 稳定 剂 :肥大 细胞 膜 稳定 剂 色 甘酸 钠 ,常用 于 预防 运动 及 其 他 刺激 诱发 的 


LIUM 


(6) PEPENE e Bollo te m PE SE M pn Ja lesson. e EFIE RE Kc DUST 
在 慢性 持续 期 分 级 为 重度 持续 患 儿 , 长 期 使 用 高 剂量 ICS 加 吸入 型 长 效 Bo 受 体 激动 剂 及 其 他 
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控制 药物 疗效 欠 佳 的 情况 下 使 用 。 

(7) 联合 治疗 :对 病情 严重 度 分 级 为 重度 持续 和 单 用 ICS 病情 控制 不 佳 的 中 度 持续 的 哮喘 
提倡 长 期 联合 合 治疗 ,如 ICS 联合 吸入 型 长 效 B, 受 体 激 动 剂 、ICS 联合 白 三 烯 调节 剂 和 ICS 联合 

特异 性 免疫 治疗 :在 无 法 避免 接触 变 应 原 或 药物 治疗 无 效 时 ,可 考虑 针对 过 敏 原 的 特异 
性 免疫 治疗 , 宕 要 在 有 抢救 措施 的 医院 进行 。 对 其 远 期 疗效 和 安全 性 尚 待 进一步 研究 和 评价 ， 
且 过 敏 原 制备 的 标准 化 及 纯化 也 有 待 加 强 及 规范 。 特 异性 免疫 治疗 应 与 抗 炎 及 平 喘 药 物 联 用 ， 
坚持 足够 疗程 。 

【 管理 与 教育 】 

1. 避免 危险 因素 ”应 避免 接触 变 应 诛 , 积 极 治疗 和 清除 感染 灶 , 去 除 各 种 诱发 因素 (吸烟 、 
呼吸 道 感染 和 气候 变化 等 ). 

2. 哮喘 的 教育 NE 哮喘 患 儿 的 教育 与 管理 是 提高 疗效 ,减少 复发 .提高 患 儿 生 活 质 
的 重要 措施 。 通 过 对 患 儿 及 家 长 进行 哮喘 基本 防治 知识 的 教育 ,调动 其 对 哮喘 防治 xd 
pace an 危险 因素 ,巩固 治疗 效果 ,提高 生活 质量 。 教 会 患 儿 及 其 家 属 正确 使 
用 儿童 哮喘 控制 测试 (C-ACT) 等 儿童 哮喘 控制 问卷 ,以 判断 哮喘 控制 水 平 。 

3. 多 形式 教育 ”通过 门诊 教育 .集中 教育 (哮喘 之 家 等 活动 ). 媒 体 宣 传 等 多 种 形式 ,向 哮喘 
患 儿 及 其 家 属 宣 ph He 

【预后 】 

儿童 哮喘 的 预后 较 成 人 好 ,病死 率 约 为 2/10 万 -4/10 万 , 约 70%-80% 年 长 后 症状 不 再 反复 ， 
但 仍 可 能 存在 不 同 程度 的 气 道 炎 症 和 高 反应 性 ,309%~60% 的 患 儿 可 完全 治愈 。 
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Hiii (pneumonia) 是 指 不 同 病 原 体 或 其 他 因素 (如 吸入 羊水 、 油 类 或 过 敏 反应 等 ) 所 引起 的 
肺 部 炎症 。 主 要 临床 表现 为 发 热 .咳嗽 ` 气 促 . 呼 吸 困难 和 肺 部 固定 性 中 、 细 湿 嘿 音 。 重 证 患者 
可 累及 循环 .神经 及 消化 等 系统 而 出 现 相 应 的 临床 症状 ,如 心力 衰竭 . 缺 氧 中 毒性 脑病 及 缺 氧 中 
毒性 肠 麻 痹 等 。 
肺炎 为 婴儿 时 期 重要 的 常见 病 , 是 我 国 住院 小 儿 死 亡 的 第 一 位 原因 ,严重 威胁 小 儿 健 康 ,被 
卫生 部 列 为 小 儿 四 病 防 治之 一 , 故 加 强 对 本 病 的 防治 十 分 重要 。 

【分 类 】 

无 统一 分 类 ,目前 常用 的 有 以 下 几 种 分 类 法 。 

1. 病理 分 类 ”大 叶 性 肺炎 .支气管 肺炎 和 间 质 性 肺炎 。 

2. 病因 分 类 

(1) 病毒 性 肺炎 :呼吸 道 合 胞 病毒 (RSV) 占 首位 ,其 次 为 腺 病毒 (ADV)3 7 型 ,流感 病毒 , 副 
流感 病毒 1.2 .3 型 , 鼻 病 毒 .巨细 胞 病毒 和 肠 道 病毒 等 。 

(2) 细菌 性 肺炎 :肺炎 链球 菌 .金黄 色 葡 萄 球菌 .肺炎 克 雷 伯 杆 菌 .流感 嗜 血 杆 菌 ,大肠 埃 希 

(3) 支原体 肺炎 :由 肺炎 支原体 所 致 。 

(4) 衣原体 肺炎 :由 沙眼 衣原体 CT)、 肺 炎 衣 原 体 CP) RASEN IRE t L CT 和 CP 多 见 。 

(5) 原虫 性 肺炎 :包括 肺 包 虫 病 . 肺 弓形 虫 病 . 肺 血吸虫 病 . 肺 线 虫 病 等 。 

(6) 真菌 性 肺炎 ;由 让 念珠 菌 、 则 圳 ,组 织 胞 奖 菌 . 隐 球 菌 . 肺 季子 菌 等 引起 的 肺炎 ,多 见于 免 

疫 缺 陷 病 及 长 期 使 用 免疫 损 币 In 或 抗菌 药物 者 。 
T) 非 感染 病因 引起 的 肺炎 :如 吸入 性 肺炎 SEVERE ERR ob: Im DLP D e (过 敏 性 肺 


j 
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. 病程 分 类 ”名 急性 肺炎 :病程 <1 个 月 ;@ 迁 延性 肺炎 :病程 1~3 个 月 ;@@ 慢 性 肺炎 :病程 
2375s. 

4. 病情 分 类 ”外 轻 症 : 除 呼吸 系统 外 ,其 他 系统 仅 轻 微 受累 ,无 全 身 中 毒 症状 ;@ 重 症 : 除 呼 
吸 系统 出 现 呼 吸 衰竭 外 ,其 他 系统 亦 严重 受累 ,可 有 酸 碱 平衡 失调 ,水 .电解质 闪 乱 , 全 身 中 毒 症 
状 明显 ,甚至 危及 生命 。 

5. 临床 表现 典型 与 否 分 类 ”中 典型 肺炎 :肺炎 链球 菌 .金黄 色 葡 萄 球菌 .肺炎 克 雷 伯 杆 菌 、 
流感 嗜 血 杆 菌 .大肠 埃 希 菌 等 引起 的 肺炎 。@@ 非 典型 肺炎 :肺炎 支原体 .衣原体 . 哮 肺 军团 菌 、 某 
些 病 毒 ( 如 汉 坦 病毒 ) 等 引起 的 肺炎 。2002 年 冬季 和 2003 年 春季 在 我 国 发 生 的 一 种 传染 1 
典型 肺炎 (infectious atypical pneumonia), 世 界 卫生 组 织 (WHO) 将 其 命名 为 严 ; 性 呼吸 综合 征 
(severe acute respiratory syndrome,SARS), 为 新 型 冠状 病毒 (coronavirus ,CoV) 引 起 ,以 肺 间 质 病变 
为 主 ,传染 性 强 , 病 死 率 较 高 ;儿童 患者 临床 表现 较 成 人 轻 , 病 死 率 亦 较 低 , 传 染 性 亦 较 弱 。 还 有 
近年 来 发 生 的 禽 流感 病毒 所 致 的 肺炎 。 

6. 肺炎 发 生 的 地 点 分 类 ”@ 社 区 获得 性 肺炎 (community acquired pneumonia,CAP) 指 原 
本 健康 的 儿童 在 医院 外 获得 的 感染 性 肺炎 ,包括 感染 了 具有 明确 潜伏 期 的 病原 体 而 在 入 院 后 
潜伏 期 内 发 病 的 肺炎 ;@ 医 院 获 得 性 肺炎 (hospital acquired pneumonia,HAP), 又 称 医 院内 肺炎 
(nosocomial pneumonia, NP), 指 患 儿 入 院 时 不 存在 .也 不 处 于 潜伏 期 而 在 入 院 宇 48 小 时 发 生 的 感 

染 性 肺炎 ,包括 在 医院 感染 而 于 出 院 48 小 时 内 发 生 的 肺炎 。 
临床 上 如 果 病 原 体 明 确 , 则 按 病因 分 类 ,有 助 于 指导 治疗 ,否则 按 病理 或 其 他 方法 分 类 。 
年 龄 是 儿童 CAP 病原 诊断 最 好 的 提示 ,不 同年 龄 组 CAP 病原 情况 参见 表 12-5。 


表 12-5 不 同年 龄 组 CAP 病原 情况 


e WW Omm 
3 周至 3 月 龄 ”沙眼 衣原体 ;呼吸 道 合 胞 病毒 . 副 流感 病毒 3 2B Je BEER LET FERE TA ARENE 
球菌 


4 月 龄 至 5 岁 呼吸道 合 胞 病毒 . 副 流感 病毒 ,流感 病毒 . 腺 病毒 和 外 病毒 ;肺炎 链球 菌 、B 型 流感 嗜 血 
杆菌 ;肺炎 支原体 ;结核 分 枝 杆菌 
5 岁 至 青少年 ”肺炎 支原体 ;肺炎 衣原体 ;肺炎 链球 菌 ;结核 分 枝 杆菌 
注 :病原 按照 发 生 频 率 依次 速 碱 的 顺序 租 咯 排列 
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支气管 肺炎 (bronchopneumonia) 是 累及 支气管 壁 和 肺泡 的 炎症 ,为 儿童 时 期 最 常见 的 肺炎 ， 
2 岁 以 内 儿童 多 发 。 一 年 四 季 均 可 发 病 ,北方 多 发 生 于 冬 春 寒冷 季节 及 气候 又 变 时 。 室 内 居住 
拥挤 ,通风 不 良 空气 污浊 , 致 病 微生物 增多 , 易 发 生 肺炎 。 此 外 有 营养 不 良 .维生素 D 缺乏 性 向 
偿 病 先天 性 心脏 病 等 并 存 症 及 低 出 生体 重 儿 免疫 缺陷 者 均 易 发 生 本 病 。 

【病因 】 

最 常见 为 细菌 和 病毒 感染 ,也 可 由 病毒 .细菌 “混合 感染 ”"。 发 达 国 家 儿童 肺炎 病原 体 以 病 
毒 为 主 ,主要 有 RSV | ADV ,流感 病毒 . 副 流感 病毒 及 锚 病 毒 等 。 发 展 中 国家 则 以 细菌 为 主 ,细菌 
感染 仍 以 肺炎 链球 菌 多 见 , 近 年 来 支原体 ,衣原体 和 流感 嗜 血 杆菌 感染 有 增加 趋势 。 病 原 体 党 
由 呼吸 道人 侵 ,少数 经 血行 人 肺 。 
【病理 】 
病理 变化 以 肺 组 织 充血 ,水 肿 . 炎 症 细胞 浸润 为 主 。 肺 泡 内 充满 渗 出 物 , 经 肺泡 壁 通道 
(Kohn FL) 向 周围 组 织 蔓延 , 呈 点 片 状 炎症 病灶 。 若 病变 融合 成 片 , 可 累及 多 个 肺 小 叶 或 更 为 


广泛 。 当 小 支气管 .毛细 支 气 


不 张 。 


不 同 病 原 体 造成 肺炎 的 病理 改变 亦 不 同 :细菌 性 肺炎 以 
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管 发 生 炎 症 时 ,可 导致 管 腔 部 分 或 完全 阻塞 而 引起 肺 气 肿 或 肺 


以 间 质 受累 为 主 , 亦 可 累及 肺泡 。 临 床上 支气管 肺炎 与 间 质 性 肺炎 常 同 时 并 存 。 


【病理 生理 ] 
主要 变化 是 由 于 支气管 | 
E 


生 一 系列 病理 生理 改变 


血 、 水 肿 、 
肺泡 内 充 
出 物 


肺泡 壁 充 


市 泡 炎 证 引起 通气 和 换 气 障碍 ,导致 缺 气 和 二 氧化 碳 注 留 , 从 而 产 


1. 呼吸 功能 不 全 ”由 于 通气 和 换 气 障碍 , 氧 进入 肺泡 以 及 氧 自 肺泡 弥散 至 


排出 均 发 生 障 得 ,血液 含 氧 量 - 


比 。 


SaO, F [/£ , PaCO, 升 高 


>| sia 


图 12-1 


下 降 ,动脉 血 氧 分 压 (Pa0,) 和 动脉 
氧 血 症 ; 血 CO, 浓度 升 高 。 当 Sa0,<85% ,还 原型 血红 蛋 
BUB BALL GU b CO 沿 留 。 为 代 偿 缺 所 ,呼吸 和 心率 ) 


支气管 肺炎 的 病理 生理 


液 和 二 氧化 碳 
氧 饱和 度 (Sa0,) 均 降低 , 致 低 


H >50g/L 时 , 则 出 现 发 绀 。 肺 炎 的 早期 
快 以 增加 每 分 通气 量 和 改善 通气 血 流 
随 着 病情 的 进展 ,通气 和 换 气 功能 严重 障碍 ,在 缺 氧 的 基础 上 出 现 CO, DEER ,此 时 PaO, 和 
当 Pa0;<50mmHg (6.67kPa) 和 (或 ) PaCO;»50mmHg (6.67kPa) 时 即 为 


呼吸 衰竭 。 为 增加 呼吸 深度 以 吸 进 更 多 的 氧 , 辅 助 呼吸 肌 也 参与 活动 ,因而 出 现 鼻 翼 扇 动 和 吸 


气 性 凹陷 。 
2. 酸 碱 平衡 失调 及 电解 质 紊乱 


严重 缺 氧 时 ,体内 需 氧 代谢 发 生 障碍 ,无 氧 酵 解 增强 ,酸性 
代谢 产物 增加 ,加 上 高 热 .进食 少 .脂肪 分 解 等 因素 , 常 引起 代谢 性 酸 中 毒 ; 同 时 由 于 二 氧化 碳 排 


出 受阻 ,可 产生 呼吸 性 酸 中 毒 ; 因 此 ,严重 者 存在 不 同 程度 的 混合 性 酸 中 毒 。6 个 月 以 上 的 儿童 ， 
因 呼吸 代 偿 功 能 稍 强 , 通 过 加 深 加 快 呼吸 ,加 快 排出 二 氧化 碳 ,可 致 呼吸 性 碱 中 毒 , 血 pH 变化 


不 大 ,影响 较 小 ;而 


DM 


6 个 月 以 下 的 儿童 , 代 偿 角 


E 力 较 差 ,二氧化碳 洲 留 往往 明显 ,其 至 发 生 呼 吸 衰 
缺 氧 和 二 氧化 碳 江 留 导致 凤 小 动脉 痉挛 而 引起 水 钠 满 留 , 且 重症 肺炎 缺 氧 时 党 有 抗 利尿 激 


烷 (ADH) 分 小 增加 ,加 上 缺 氧 使 细胞 膜 通 透 性 改变 、 钠 泰 功能 失调 ,使 Na’ 进入 细胞 内 ,造成 低 


钠 血 症 。 
3. 心血 管 系统 ”病原 体 和 毒素 侵袭 心肌 ,引起 心肌 炎 ; 缺 氧 使 肺 小 动脉 反射 性 收缩 , 肺 循环 


压力 增高 ,使 右 心 负 荷 增 加 。 肺 动脉 高 压 和 中 毒性 心肌 炎 是 诱发 心力 衰竭 的 主要 原因 。 重 症 患 
儿 常 出 现 微 循 环 障碍 .休克 ,甚至 弥散 性 血管 内 凝血 (DIC)。 


4. 神经 系统 


严重 缺 氧 和 CO, WA FE BE MSA AR pH 降低 ,高 碳酸 血 症 使 脑 血 管 扩张 、 血 


流 减 慢 、 血 管 通 透 性 增加 ,致使 据 内 压 增 加 。 严 重 缺 氧 使 脑 细胞 无 氧 代谢 增加 ,造成 乳酸 堆积 、 
ATP 生成 减少 和 Na*-K* 离子 泵 转运 功能 障碍 ,引起 脑 细胞 内 
毒素 作用 亦 可 引起 脑 水 肿 。 
5. 胃 上 肠 道 功能 亲 乱 。” 低 氧 血 症 和 病原 体 毒 案 可 使 骨 肠 黏膜 麻 烂 ,出血 ,上 皮 细 胞 坏死 脱落 ， 


负 水 洲 留 ,形成 脑 水 种。 病原 体 的 


市 实质 受累 为 主 ; 而 病毒 性 肺炎 则 


二 


di | 


D. 


一 起 


aT 


FARRE EAEI, [5 V3 I8 7) RE ZR AL, HS K, EEA 
血管 通 透 性 增高 ,可 致 消化 道 出 


【 临床 表现 】 
2 岁 以 下 的 婴 幼 儿 多 见 
发 热 .咳嗽 SAE , 肺 部 固定 中 
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血 。 


E 缺 氧 中 毒性 肠 麻痹 。 毛 细 


,起 病 多 数 较 急 , 发 病 前 数 日 多 先 有 上 呼吸 道 感 染 , 主 要 临床 表现 为 


PAP Pr o 

1. 主要 症状 ”发 热 : 热 型 不 定 ,多 为 不 规则 热 , 亦 可 为 弛 张 热 或 稽 留 热 。 值 得 注意 的 是 ， 
新 生 儿 ,重度 营养 不 良 患 儿 体 温 可 不 升 或 低 于 正常 。@ 咳 嗽 : 较 频繁 ,早期 为 刺激 性 干咳 , 极 期 
咳嗽 反而 减轻 ,恢复 期 咳嗽 有 痰 。@ 气 促 :多 在 发 热 . 咳 嗽 后 出 现 。@ 全 身 症状 :精神 不 振 、 食 欲 


呕吐 。 


2. 体征 加 呼吸 增 快 :40-80 次 /分 ,并 可 见 鼻翼 扇 动 和 吸 气 性 四 陷 ;@ 四 发绀 : 口 周 . 况 展 沟 


和 指 CHE) 端 发 绀 , 轻 症 患 儿 可 无 发 绀 ;@ 肺 部 


音 : 早 期 不 明显 ,可 有 呼吸 音 粗 糙 ,减低 ,以 后 可 


闻 及 固定 的 中 细 湿 嘿 音 ,以 背部 两 侧 下 方 及 消 柱 两 旁 较 多 ,于 深 吸 气 末 更 为 明显 。 肺 部 印 诊 多 
正常 ,病灶 融合 时 可 出 现实 变 体征 。 


3. 重症 肺炎 的 表现 ”重症 肺炎 由 于 严 了 


神经 和 消化 等 系统 严重 功能 障碍 。 
D 心血 管 系统 :可 发 生 心肌 炎 \ 心 包 炎 等 ,有 先天 性 心脏 病 者 易 发 生 心 力 衰 竟 。 肺 炎 合并 


心力 衰竭 
间 延 长 。 以 上 3 项 不 能 
3K;G) 


表现 。 


睡 ,眼球 


高 外 ,其 他 均 正常 。 在 


BRR), WAD .@ 项 则 提示 脑 水 用 
(3) 消化 系统 :严重 者 发 生 缺 氧 中 毒性 肠 麻痹 时 ,表现 为 频繁 呕吐 .严重 腹胀 .呼吸 困难 


二 脏 迅速 增 大 ;@ 少 尿 或 无 尿 ， 


(2) 神经 系统 :在 确诊 肺炎 后 
8 .凝视 ;@ 球 结膜 水 肿 ， 


市 炎 的 基础 


民 险 或 双 下 胶水 


现下 列 症状 与 体征 ,可 考虑 为 缺 氧 中 毒 


上 ,除外 热 性 惊厥 AR 


(4) 抗 利尿 激素 异常 分 


( 并 发 症 


] 


重 ,听诊 肠 鸣 音 消失 。 重 症 患 


SIADH):D 血 钠 <130mmol/L,1 
二 无 血 容量 不 足 ,皮肤 弹性 正常 ;@ 尿 渗透 摩尔 浓度 高 于 下 
- 腺 皮质 功能 正常 ;DADH 升 高 。 若 ADH 不 升 高 ， 
中 毒性 脑病 有 时 表现 类 似 ,但 治疗 却 完全 不 同 , 应 
(5) DIC: 可 表现 为 血压 下 


WER 


早期 合理 治疗 者 并 发 症 少见 。 


t (如 彩 胸 ) 脓 气胸 . 肺 大 郊 

1. 脓 胸 (empyema) 
"HZ S ih ge 
纵隔 和 气管 向 健 侧 移 位 。 
可 抽出 脓 液 。 


;听诊 呼吸 音 减弱 


iiid 


L 还 可 呕吐 咖啡 样 物 ,大 便 潜 


了 涤 、 四 肢 凉 、 脉 速 而 弱 , 皮 肤 、 夭 膜 及 胃 肠 道 出 直 


,其 上 方 有 时 可 听 到 管状 呼吸 音 


, 伴 其 他 一 项 以 上 者 可 下 


诊 。 


(iL BH HE 


fiE (syndrome of inappropriate secretion of a 


血 渗透 压 «275mmolL ; CO'BE MEHEA Jmm , bt fj = 20mmolVL ; ilf X 
渗透 摩尔 浓度 ;@ 肯 功能 正常 ;@ 皮 


则 可 能 为 稀释 性 低 钠 血 
检查 血 钠 以 资 鉴别 。 


若 延 误诊 断 或 病原 体 致 病 力 强 , 则 可 引 
k .支气管 扩张 等 。 


或 柏油 样 便 。 


的 缺 氧 及 毒 血 症 , 除 有 呼吸 衰竭 外 ,可 发 生 心血 管 、 


可 有 以 下 表现 :安静 状态 下 呼吸 突然 加 快 >60 次 /分 ;加 安静 状态 下 心率 突然 
TR 2180 次 /分 ;四 突然 极度 烦躁 不 安 , 明 显 发 绀 ,面色 苍白 或 发 灰 , 指 ( 趾 ) 甲 微血管 再 
RA .肺炎 本 身 和 其 他 合并 症 解释 。@ 心 音 低 钝 
中 。 亦 有 学 者 认为 上 述 症 状 为 肺炎 本 身 的 


E RLINTE 
、 奔 马 律 , 颈 静 脉 怒 


^ Wi Jos : DHR IE 


RET Mt; ERE ES 惊厥 ;@ 国 瞳孔 改变 :对 光 反 射 迟钝 或 
消失 ;@@ 呼 吸 节律 不 整 ,呼吸 心跳 解 离 ( 有 心跳 ,无 呼吸 )@ 有 脑膜 刺激 征 , 脑 脊 液 检查 除 压力 增 
PE 、 低 血 钙 及 中 枢 神经 系统 感染 ( 脑 炎 、 


p= 


ntidiuretic hormone, 


JEo SIADH 与 缺 氧 


包 并 发 证 ,如 胸腔 积 


临床 表现 有 高 热 不 退 .呼吸 困难 加 重 ; 患 侧 呼吸 运动 受 限 ; 语 题 减弱 ; 


当 积 脓 较 多 不 


胸部 X 线 


, 患 侧 肋 间隙 饱满 ， 


( 立 位 ) 示 患 侧 肋 脐 角 变 钝 ,或 呈 反 抛物 线 状 阴影 。 胸 腔 穿 刺 


2. BR ^B] ( pyopneumothorax) 肺脏 边缘 的 月 种 破裂 并 与 肺泡 或 小 支气管 相通 , 即 造成 脓 气 
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胸 。 表 现 为 突然 呼吸 困难 加 剧 、 剧 烈 咳嗽 ,烦躁 不 安 、 面 色 发 维 。 胸 部 印 诊 积 液 上 方 呈 鼓 音 , 听 
诊 呼吸 音 减 弱 或 消失 . 若 支 气管 破裂 处 形成 活 淤 ,气体 只 进 不 出 ,形成 张力 性 气胸 ,可 危及 生命 ， 
必须 积极 抢救 。 立 位 X 线 检查 可 见 液 气 面 。 

3. 肺 大 疱 (pneumatocele) ”由 于 细 支 气管 形成 活 激 性 部 分 阻塞 ,气体 进 的 多 、 出 的 少 或 只 进 
不 出 ,肺泡 扩大 .破裂 而 形成 肺 大 疱 , 可 一 个 亦 可 多 个 。 体 积 小 者 无 症状 ， 体积 大 者 可 引起 呼吸 
困难 。X REJ ILN ili 

以 上 三 种 并 发 症 多 见于 : 金黄 色 萄 萄 球菌 肺炎 , 耐 药 肺炎 链球 菌 肺炎 和 某 些 革 兰 阴性 杆菌 

肺炎 (Gram-negative bacillary Pneumonia,GNBP)。 

【 辅助 检查 】 

1. 外 周 血 检 查 

(1) 白细胞 检查 :细菌 性 肺炎 白细胞 计数 升 高 ,中 性 粒 细胞 增多 ,并 有 核 左 移 现象 , 胞 浆 可 有 

中 毒 颗粒 。 病 毒性 肺炎 的 白细胞 计数 大 多 正常 或 偏 低 , 亦 有 少数 升 高 者 ,时 有 淋巴 细胞 增高 或 
出 现 异型 淋巴 细胞 。 
(2) C- 反应 往 白 (CRP): 细 菌 感染 时 血清 CRP 值 多 上 升 , 非 细菌 感 染 时 则 上 升 不 明显 。 
(3) 前 降 钙 素 (PCT): 细 菌 感染 时 可 升 高 ,抗菌 药物 治疗 有 效 时 ,可 迅速 下 降 。 
2. 病原 学 检查 
(1) 细菌 学 检查 
1) 细菌 培养 和 涂 片 :采集 气管 吸取 物 .肺泡 灌 洗 液 .胸腔 积 液 . 肤 液 和 血 标 本 做 细菌 培养 和 
鉴定 ,同时 进行 药物 敏感 试验 对 明确 细菌 性 病原 和 指导 治疗 有 意义 。 亦 可 做 涂 片 染色 镜 检 进行 
初 得 试验 。 

2) 其 他 检查 :血清 学 检测 肺炎 链球 菌 莱 膜 多 糖 抗体 水 平 ;荧光 多 重 PCR 检测 细菌 特异 基 
因 , 如 肺炎 链球 菌 编码 溶血 素 (ply) 基因 。 
(2) 病毒 学 检查 
1) 病毒 分 岗 :感染 肺 组 织 .支气管 肺泡 灌 洗 液 . 鼻 咽 分 沁 物 病毒 培养 .分 离 是 病毒 病原 诊断 
的 可 靠 方法 。 
2) 病毒 抗体 检测 :经典 的 方法 有 免疫 荧光 试验 (IFA)、 酶 联 和 免疫 吸附 试验 (ELISA) 等 。 特 异 
性 抗 病毒 IgM 升 高 可 早期 诊断 。 血 清 特异 性 IgG 抗体 滴 度 进行 性 升 高 ,急性 期 和 恢复 期 (间隔 
2-4 周 ) IgG DURFEE S4 倍 为 阳性 ,但 由 于 费时 太 长 ,往往 只 作为 回顾 性 诊断 ,限制 了 其 临床 实 
际 应 用 。 

3) 病毒 抗原 检测 :采取 咽 拭 子 . 鼻 咽 分 记 物 .气管 吸取 物 或 肺泡 灌 洗 液 涂 片 ,或 快速 培养 后 
细胞 涂 片 ,使 用 病毒 特异 性 抗体 (包括 单 克隆 抗体 ) 免疫 茨 光 技 术 .免疫 酶 法 或 放射 免疫 法 可 发 
现 特异 性 病毒 抗原 。 

4) 病毒 特异 性 基因 检测 :采用 核酸 分 子 杂 交 技 术 或 聚合 酶 链 反 应 (PCR)、 闭 转录 PCR 
(reverse transcription PCR ) 等 技术 检测 呼吸 道 分 泌 物 中 病毒 基因 片段 。 

(3) 其 他 病原 学 检查 

1) 肺炎 支原体 (Mycoplasma pneumoniae , MP); 冷凝 集 试验 ;三 1 : 32 为 阳性 标准 ,该 试验 
为 非特 异性 ,可 作为 过 筛 试验 ;@) 特 异性 诊断 :包括 MP 分 离 培养 或 特异 性 IgM 和 IgG 抗体 测定 。 
补体 结合 抗体 检测 是 诊断 MP 的 常用 方法 ;基因 探 针 及 PCR 技 术 检 测 MP 的 特异 性 强 .敏感 性 高 ， 
但 应 避免 发 生 污染 。 

2) 衣原体 :能 引起 肺炎 的 衣原体 为 沙眼 衣 IAS (Chlamydia trachomatis,CT)、 肺 炎 衣 原 体 
(Chlamydia pneumoniae , CP) 和 鹦 融 热 衣原体。 细胞 培养 用 于 诊断 CT 和 CP。 直 接 免疫 荧光 或 
吉姆 萨 染 色 法 可 检测 CT。 其 他 方法 有 酶 联 免疫 吸附 试验 .放射 免疫 电泳 法 检测 双 份 血清 特异 
性 抗原 或 抗体 ,核酸 擦 针 及 PCR 技术 检测 基因 片段 。 


x 


E 
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3) 嗜 肺 军团 菌 (Legionella pneumophila,LP): 血清 特异 性 抗体 测定 是 目前 临床 诊断 LP 感染 
最 常用 的 实验 室 证 据 。 

3. 胸部 X 线 检查 “早期 肺 纹理 增强 , 透 光 度 减低 ;以 后 两 肺 下 野 .中 内 带 出 现 大 小 不 等 的 
点 状 或 小 斑 片 状 影 ,或 融合 成 大 片 状 阴影 ,甚至 波及 节 段 。 可 有 肺 气 肿 . 肺 不 张 。 伴 发 脓 胸 时 ， 
早期 患 侧 肋 甩 角 变 钝 ; 积 液 较 多 时 ,可 呈 反 抛物 线 状 阴影 ,纵隔 ,心脏 向 健 侧 移 位 。 并 发 肪 气胸 
时 , 患 侧 胸腔 可 见 液 平 面 。 肺 大 疱 时 则 见 完整 薄 壁 .无 液 平面 的 大 瘤 。 胸 部 X 线 未 能 显示 肺炎 
征象 而 临床 又 高 度 怀疑 肺炎 、 难 以 明确 炎症 部 位 、 需 同时 了 解 有 无 纵隔 内 病变 等 ,可 行 胸部 CT 
检查 。 

【诊断 】 

支气管 肺炎 的 诊断 比较 简单 ,一 般 有 发 热 .咳嗽 ,呼吸 急促 的 症状 , 肺 部 听诊 闻 及 中 、 细 湿 哪 
音 和 (或 ) 胸 部 影像 学 有 肺炎 的 改变 均 可 诊断 为 支气管 肺炎 。 

确诊 支气管 肺炎 后 应 进一步 了 解 引起 肺炎 的 可 能 病原 体 和 病情 的 轻重 。 若 为 反复 发 作者 ， 
还 应 尽 可 能 明确 导致 反复 感染 的 原 发 疾病 或 诱因 , 如 原 发 性 或 继 发 性 免疫 缺陷 病 .呼吸 道 局 部 
旺 形 或 结构 异常 ,支气管 异 物 .先天 性 心脏 病 .营养 不 良和 环境 因素 等 。 此 外 ,还 要 注意 是 否 有 
并 发 症 。 


[ 鉴别 诊断 】 
1. 急性 支气管 炎 ”一般 不 发 热 或 仅 有 低热 ,全 身 状况 好 ,以 咳嗽 为 主要 症状 , 肺 部 可 闻 及 


于 湿 曙 音 ,多 不 固定 , 随 咳嗽 而 改变 。X 线 示 肺 纹理 增多 、 排 列 订 乱 。 车 鉴别 困难 , 则 按 肺 类 
处 理 。 

2. 支气管 异物 ”有 异物 吸入 史 , 突 然 出 现 哗 咳 ,可 有 肺 不 张 和 肺 气 有 种 ,可 资 鉴 别 。 若 病程 迁 
延 ,有 继 发 感染 则 类 似 肺 炎 或 合并 肺炎 , 希 注 意 鉴 别 。 

3. 支气管 哇 晒 ”儿童 唑 晒 可 无 明显 喘息 发 作 ,主要 表现 为 持续 性 咳嗽 ,X 线 示 肺 纹理 增多 、 
排列 紊乱 和 肺 气 肿 , 易 与 本 病 混淆 。 患 儿 具 有 过 繁体 质 , 肺 功能 检查 及 激发 和 舒张 试验 有 助 于 
鉴别 。 

4. 肺结核 “一般 有 结核 接触 史 ,结核 菌 素 试验 阳性 ,X 线 示 肺 部 有 结核 病灶 可 资 鉴 别 。 票 
粒 性 肺结核 可 有 气 促 和 发 绀 ,从 而 与 肺炎 极其 相似 ,但 肺 部 鹃 音 不 明显 。 

【治疗 】 

采用 综合 治疗 ,原则 为 改善 通气 ,控制 炎症 .对 症 治疗 .防止 和 治疗 并 发 症 。 

1. 一 般 治疗 及 护理 ”室内 空气 要 流通 ,以 温度 18~20%C ,湿度 60% 为 宜 。 给 予 营养 丰富 的 
饮食 ,重症 患 儿 进 食用 难 ,可 给 予 肠 道 外 营养 。 经 常 变换 体位 ,以 减少 肺 部 淤血 ,促进 炎症 吸收 。 
注意 隔离 ,以 防 交叉 感染 。 
注意 水 电解 质 的 补充 ,纠正 酸 中 毒 和 电解 质 关 乱 ,适当 的 液体 补充 还 有 助 于 气 道 的 湿 化 。 
但 要 注意 输液 速度 ,过 快 可 加 重心 脏 负 担 。 

2. 抗 感染 治疗 

CO 抗菌 药物 治疗 :明确 为 细菌 感染 或 病毒 感染 继 发 细菌 感染 者 应 使 用 抗菌 药物 。 

D 原则 :人 D 有 效 和 安全 是 选择 抗菌 药物 的 首要 原则 。@ 在 使 用 抗菌 药物 前 应 采集 合适 的 呼 
吸 道 分 泌 物 或 血 标本 进行 细菌 培养 和 药物 敏感 试验 ,以 指导 治疗 ;在 未 获 培养 结果 前 ,可 根据 经 
答 选 择 敏 感 药 物 。@ 选 用 的 药物 在 肺 组 织 中 应 有 较 高 的 浓度 。@ 轻 症 患 者 口服 抗菌 药物 有 效 
且 安 全 ,对 重症 肺炎 或 因 哎 吐 等 致 口服 难以 吸收 者 ,可 考虑 骨 肠 道外 抗菌 药物 治疗 。@ 适 宜 剂 
量 ,合适 疗程 。@) 重 症 患 儿 宣 静 脉 联合 用 药 。 

2) 根据 不 同 病 原 选择 抗菌 药物 :GD 肺炎 链球 菌 :青霉素 敏感 者 首选 青霉素 或 阿 莫 西 林 ; 青 替 
素 中 介 者 ,首选 大 剂量 青霉素 或 阿 莫 西林 ; 耐 药 者 首选 头 和 朋 松 Stu 77 na R 
敏 者 选用 大 环 内 酯 类 抗生素 ,如 红 霉 素 等 。@@ 人 金黄 色 和 葡萄 球菌 :四 氧 西林 敏感 者 首选 茶 哗 西林 
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钠 或 氮 唑 西林 , 耐 药 者 选用 万 古 答 来 或 联 用 利 福 平 . 加 流感 嗜 血 杆 菌 :首选 阿 莫 西 林 / 克 拉 维 酸 、 
氨 革 西林 / 舒 巴 坦 。 四 大 肠 埃 希 菌 和 肺炎 克 曙 伯 杆 菌 :不 产 超 广 谱 B 内 酰胺 酶 (ESBLs) 菌 首选 
头孢 他 啶 KRUR ËE: P ESBLs 菌 首 j 、 美 罗 培 南 ;@ 铜 绿 假 单 胞 菌 CRKT) 首选 蔡 
卡 西 林 /克拉 维 了 酸 o Rfb pie: 首选 癌 莫 西林 /下 克拉 维 酸 ;@ 肺 炎 支 原 体 和 衣原体 : 首 
环 内 酯 类 抗生素 UB AT AE - 霉 素 及 罗 红 每 素 。 

3) 用 药 时 间 : 一 般 应 体温 正常 后 5-7 天 ,症状 .体征 消失 后 3 天 停 药 。 支 原 体 肺 炎 至 
少 使 用 抗菌 药物 2-3 JN WAJER TE 体温 正 党 后 2-3 周 可 停 药 ,一 般 总 疗程 >6 周 。 

(2) 抗 病毒 治疗 : 卫 利 巴 书 林 ( 病 毒 唑 ): 可 口服 或 静脉 点 滴 , 肌 注 和 静 点 的 剂量 为 10- 15mg/ 
(kg'd), 可 抑制 多 种 RNA 和 DNA 病毒 :Da- PRZ (interferon-a,IFN-a):5~7 天 为 1 个 疗程 , 亦 
可 雾 化 吸入 。 若 为 流感 病态 感 沁 .可 用 磅 酸 奥 司 他 韦 Coseltamivir) 口服 。 部 分 中 药 制剂 有 一 E 
抗 病毒 疗效 。 

3. 对 症 治疗 

(1) 氧 疗 :有 缺 氧 表现. 如 烦躁 .发 绀 或 动脉 血 氧 分 压 <60mmHg 时 需 吸 氧 ,多 用 灸 前 庭 导管 


给 氧 ,经 湿 化 的 氧气 的 流 电 为 0.5~1L/min. 氧 浓度 不 超过 40%。 新 生 儿 或 婴 幼儿 可 用 面 曾 、 氧 帐 、 
MIER TREE EOS EO EJ. 2-4L/min , RRE H 5066-6096. 
(Q2) STEE: A dg 


É Jd DUE 2 DAE RUP , PL fee Ei A aic ^ Be. COR 
(gite R XR SE. GURI TOS uh. SARAB BT RUR CHCEHIESEGHRUKUI MUERE 
下 呼吸 道 ， RIS (E USA 8E 更 呼吸 衰竭 加 重 时 ,应 行 气管 插 管 以 利于 清除 疾 液 。 严 重 
病例 宜 短 期 使 用 机 械 通 气 ( 人 工 呼 吸 机 ). 接 受 机 械 通 气 者 尤 应 注意 气 道 湿 化 .变换 体位 和 拍 背 ， 
保持 气 道 湿度 和 通畅 
(3) 腹胀 的 治疗 : 低 钾 血 症 者 ,应 补充 钾 盐 、 缺 气 中 毒性 肠 麻 瘤 时 ,应 禁 食 和 胃 肠 减 压 , 亦 可 
使 用 酚 妥 拉 明 (Regitine), 每 次 0.3~0.5mg/kg, 加 5% 和 葡萄糖 20ml TS 每 次 最 大 量 志 10mg。 
(4) 其 他 :高 热 患 儿 可 用 物理 降温 ,如 温 热 擦 身 和 (或 ) 减少 衣物 , 冷 歼 (冰袋 置 于 腋窝 . 腹 
股 沟 或 头 部 ) 口服 对 乙酰 氨基 酚 或 布 洛 芬 等 。 若 伴 烦躁 不 安 , 可 给 予 握 丙 嗪 、 异 丙 嗪 ,每 次 各 
0.5-1.0mg/kg 肌 注 ,水合 气 醛 或 茶 巴 比 妥 每 次 5mg/kg 肌 注 。 
4. 糖 皮质 激素 糖 皮 质 激素 可 减少 炎症 渗 出 ,解除 支气管 痉挛 ,改善 血管 通 透 性 和 微 循 环 ， 
降低 颅 内 压 。 使 用 指 征 为 : rr er en ;合并 感染 中 毒性 休 
3 ; OH BUB KP ;胸腔 短 1。 上 述 情况 可 短期 应 用 激素 ,可 用 甲 泼 尼 龙 1-2mg/ 
(kg: d) 琥珀 酸 氢化 可 的 松 We 0.1-0.3mg/(kg'd) 加 入 瓶 中 静脉 点 滴 ， 
疗程 3~5 X. 
5. 并 发 症 及 并 存 症 的 治疗 
(1) 肺炎 合并 心力 衰竭 的 治疗 : 吸 氢 .镇静 、 利 尿 、 强 心 . 应 用 血管 活性 药物 。H 利 尿 :可 用 哮 
咕 米 . 依 他 尼 酸 ,剂量 为 每 次 1mg/kg, 确 释 成 2mg/ml, 静 注 或 加 滴 普 中 静 点 ; 亦 可 口服 叶 寨 米 、 依 
他 尼 酸 或 氧 贫 噬 嗪 等 。 轧 强 心 药 :可 使 用 地 高 六 或 毛 花 背 两 前 寺 。 图 血管 活性 药物 :常用 
葬 妥 拉 明 每 次 0.5~1.0mg/kg ,最 大 剂量 不 超过 每 次 10mg, 肌 注 或 静 注 , 必 要 时 间隔 194 小 时 重复 
使 用 ; 亦 可 用 卡 托 普 利 和 硝 普 钠 
(2) 肺炎 合并 缺 气 中 毒性 脑病 的 治疗 :脱水 疗 气 . 扩 血管 . 止 痉 , 糖 皮质 激素 .促进 
外 恢 复 。 呈 脱水 疗法 ;主要 使 用 甘露 醇 ， 每 次 0.25~1.0g/kg, 每 6 小 时 1 次 。 
诬 通 气 : 必 上 要 时 应 子 人 工 辅 助 通 气 . 间 软 正 压 通 气 ,疗效 明显 且 稳 定 后 应 及 时 改 为 正常 通气 - 
AV By VL ET EAE , ihe FEE HA t iP , MA iui lt e B zc p, HH E S i 
2 g. 新 生 儿 每 次 <3mg, 虹 幼儿 每 次 < 10mg ,静脉 快速 滴 注 ,每 2~6 
MEE 1 UH REPE REUX. 1~2mg/kg, 视 病情 宫 要 ,可 以 10~15 分 钟 1 次 ,或 2~4 小 时 1 次 ,也 可 葛 
WpirHk$; dogs: AUH UTE. REDUX 0.2~0.3mg/kg, 葛 脉 注射 ,1~2 小 时 可 重复 1 次 ;也 


Ex 
m 


Au RS 
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可 采用 人 工 冬 眠 疗法 。 岛 糖 皮质 激素 的 使 用 :可 非特 异性 抗 炎 ,减少 血管 与 血 脑 屏障 的 通 透 性 ， 
故 可 用 于 治疗 脑 水 肿 。 常 用 地 蹇 米松 ,每 次 0.25mg/kg ,静脉 消 注 ,每 6 小 时 1 次 ,2~3 天 后 逐渐 
减 量 jo 人 促进 脑 细胞 恢复 的 药物 :常用 的 有 三 傍 酸 腺 董 (ATP) Lt ac HEER B 和 维 

(3) SIADH 的 治疗 :与 肺炎 合并 稀释 性 低 钠 血 症 治疗 是 相同 的 “原则 为 限制 水 入 莽 
渗 盐 水 。 当 血 钠 为 120~130mmol/L, 无 明显 症状 时 ,主要 措施 是 限制 水 的 提 入 号 ,以 缓解 
态 。 如 血 钠 <120mmol/L, 有 明显 低 钠 血 症 症状 时 , 按 3% 氧化 钠 12ml/k g "T Pewi ILE TOmmol/L 
ii D Maid 1/2 fit, YE 2-4 小 时 内 静脉 点 滴 , 必 要 时 4 小 时 后 可 重复 1 次 

) 月 胸 和 月 气胸 者 应 及 时 进行 穿刺 引流 , 芳 腔 液 猪 稠 , 经 反复 穿 制 拖 腔 不 畅 或 发 生 张力 性 

闭 式 引流 - 

(5) GEHE AR BIER .贫血 .营养 不 良 者 ,应 给 予 相 应 治疗 - 

6. 生物 制剂 ”重症 患 儿 可 酌情 给 予 血 浆 和 静脉 注射 用 丙种 球 鼻 白 (CIVIG), 含有 特异 性 搞 
体 , 如 RSV-IgG 抗体 ,可 用 于 重症 患 儿 ,IVIG 400mg/ (kg*d),3-5 天 为 1 个 疗程 
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第 九 节 ， 几 种 不 同 病 原 体 所 致 肺炎 的 特点 


并 一 性 肺炎 

病毒 肺炎 (respiratory syncytial virus pneumonia) 
炎 ,是 最 常见 的 病毒 性 肺炎 。RSV 只 有 一 个 血清 型 ,但 有 A、B 两 个 
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(三 ) 革 兰 阴性 杆菌 肺炎 (Gram-negative bacillary pneumonia .GNBP) 


PYS 


性 炎症 阴影 , 易 见 胸腔 积 液 。 
>、 其 他 微生物 所 至 肺炎 


(一 ) 肺炎 支原体 肺炎 (mycoplasma pneumoniae pneumonia) 


目前 有 增多 趋势 ,病原 菌 以 流感 嗜 血 杆菌 和 肺炎 克 雷 伯 杆 菌 为 多 ， 
铜绿 假 单 胞 菌 肺 炎 ,新 生 儿 时 期 易 患 大 肠 埃 希 菌 肺炎 。 革 兰 阴 性 杆菌 肺炎 的 病情 较 重 , 治疗 困 
难 , 预 后 较 差 。 病 理 改变 以 肺 内 浸润. 实 变 、 出 血性 坏死 为 主 。 大 多 先 有 数 日 呼吸 道 感染 症状 ， 
病情 呈 亚 急性 ,但 全 身 中 毒 症状 明显 ,表现 为 发 热 . 精 神 萎 靡 .嗜睡 .咳嗽 .呼吸 困难 
层 发 绀 , 病 重 者 甚至 出 现 休 克 。 肺 部 听诊 可 闻 及 湿 嘱 音 ,病变 融合 则 有 实 变 体 征 。 

肺 部 X 线 改 变 多 种 多 样 ,如 肺炎 克 雷 伯 杆 菌 肺炎 可 为 肺 段 或 大 叶 改 
XE ERE P Hh ;铜绿 假 单 胞 菌 肺炎 显示 结 节 状 温润 阴影 及 细小 脓肿 ,可 融合 
杆菌 肺炎 可 旦 桶 粒状 阴影 。GNBP 基本 改变 为 支气管 肺炎 征象 ,或 呈 一 


E: 


是 学 龄 儿童 及 青年 常见 的 一 种 肺炎 , 婴 幼儿 亦 不 少见 。 本 病 全 年 均 可 发 生 , 占 小 儿 肺炎 和 
10%~20% ,流行 年 份 可 达 30%。 病原 体 为 肺炎 支原体 (MP), 是 一 种 介 于 细菌 和 病毒 之 间 的 微 4 


物 ,无 细胞 壁 结构 。 


rt 


热度 不 一 ,可 呈 高 热 .中 等 度 热 或 低热 , 病 初 有 全 身 不 适 E71 ES 2-3 天 后 出 现 发 热 , 体 


温 常 达 39%C 左 右 , 持 续 1~3 周 ,可 伴 有 咽 痛 和 肌肉 酸痛 。 
咳嗽 为 本 病 突出 的 症状 ,一 般 于 病 后 2~3 天 开始 , 初 为 干咳 ,后 4 
痰 液 , 偶 带 血丝 ,少数 病例 可 类 似 百日咳 样 阵 咳 ,可 持续 1-4 周 。 肺 


Fe 2x TUR PA] PE fri] ZZ , AT R 3d 
体征 多 不 明显 ,其 至 全 无 。 


少数 可 闻 及 干 . 湿 嗓 音 , 但 多 很 快 消失 , 故 体征 与 剧 咳 及 发 热 等 临床 症状 不 一 致 ,为 本 病 特 点 之 
一 * 页 幼儿 起 病 急 ,病程 长 ,病情 较 重 , 表 现 为 呼吸 困难 .路 监 . 喘 鸣 音 较为 突出 , 肺 部 嗓音 


长 儿 多 。 


部 分 患 儿 可 有 皮疹 .血管 栓塞 溶血 性 贫血 .脑膜 炎 心肌炎 .肾炎 、 


表现 。 


X 线 检查 :本 病 的 重要 诊断 依据 为 肺 部 X 线 改变 。 特 点 为 :支气管 肺炎 ;@@ 间 质 性 有 
加 均匀 一 致 的 片 状 阴影 似 大 叶 性 肺炎 改变 ;@ 肺 门 阴影 增 浓 。 上 述 改变 可 相互 转化 ,有 时 一 处 
消散 ,而 另 一 处 又 出 现 新 的 病变 , 即 所 谓 游 走 性 浸润 ;有 时 呈 薄 薄 的 云雾 状 温润 影 。 亦 可 有 


内 液 。 体 征 轻 而 X 线 改 变 明 显 是 肺炎 支原体 肺炎 的 又 一 特点 。 


i 肺炎 (chlamydial pneumonia) 


4X 


体 。 与 人 类 关系 密切 的 为 CT CP, ARU. 


ze 


SDUR IA, 


VOL. DRAZE, ZK EY 
染 症 状 ,1/2 的 患 儿 有 结膜 4 


可 有 呼吸 暂 


是 由 衣原体 引起 的 肺炎 ,包括 沙眼 衣原体 (CT) ,肺炎 衣原体 (CP) .路 酷热 衣原体 和 


. 沙眼 衣原体 肺炎 CT 肺炎 主要 通过 母 婴 垂直 传播 而 感染 。@D 主 要 见于 婴儿 ,多 为 1~3 
RERA. OFEA MAE 
@ 呼 吸 系统 主要 表现 为 呼吸 增 快 和 具有 特征 性 
各 保 咳 嗽 后 继 以 一 短促 的 吸 气 ,但 无 百日咳 样 回声 。 阵 咳 可 引起 发 给 条 
市 部 偶 闻 及 于 LP EE , E EAA AmA Ee. 人 @X 线 可 显示 双 侧 


小 片 状 温润 , 双 肺 过 度 充气 。CT 肺炎 也 可 急性 发 病 , 迅 速 加 重 , 造 成 死亡 ,有 和 


"PARERE 3 f- 


2. 肺炎 衣原体 肺炎 ”人 思 多 见于 学 龄 儿童;@) 大 部 分 为 轻 症 ,发 病 常 隐 医 ;53 无 特 


Bb. TAZI pg 
周 后 上 呼吸 道 感染 症 


Ee fr E DR MAAG V8 16 MED .发热 ;49 呼 吸 系统 最 多 见 的 症状 


大 逐渐 消退 而 咳嗽 逐渐 加 重 ,并 出 现下 呼吸 道 感 染 征 象 ,如 未 经 有 效 治疗 ， 


则 咳 喇 可 持续 1-2. SJ] aE K; OMUR e T EIS Ee ng Pe; ©) X 线 可 见 旬 肺炎 病灶 .3 
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为 单 侧 下 叶 浸 润 ,也 可 为 广泛 单 侧 或 双 侧 性 病灶 。 


( 李 昌 尝 ) 
L Subconn e on Diagnosis and Management of Bronchiolitis.Diagnosis and 
Management of Bronchiolias Pediatrics, 2006, 118; 1774-1793. 
2. Bronchiobtis Guideline Team, Cincinnati Children's Hospital Medical Center: Evidence- 
based care autdeli for management of bronchiolitis in infants. 1 year of age or less with a first 
time episode. Guideline es 1-16, 2010. 


3. ] 人 民 卫 生出 版 社 ,2010 

十 xi 中 华 儿 i 会 (2008 AE f 3T). JL 
E x 3 2008, 46:745-753. 

5 NHLBI Workshop Report. National Heart, Lung,and Blood Institute.Global 
Strategy for the Diagnosis and Management of Asthma in Children 5 Years and Younger, 2009. 


6. WHO NHLBI Workshop Report.National Heart, Lung, and Blood Institute.Pocket 
Guide for Asthma Management and Prevention in Children 5 Years and Younger, 2009. 

7. WHO NHLBI Workshop Report. National Heart, Lung, and Blood Institute.Global 
Strategy for Asthma Management and Prevention, Revised, 2011. 
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人 类 胚胎 早期 ,在 
成 了 动脉 干 
心 管 逐 渐 扭 曲 旋 转 ,心室 
必 管 前 后 两 
组 办 膜 环 也 
29 天 左右 ， 
的 背面 和 腹面 长 出 心 内 


头 至 尾 , 形 
右 尾 侧 位 ， 
原来 处 于 ， 
在 一 端 ,四 
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ma A 
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房 
Bs T8] 


交界 


房间 隔 ， 


前 ,第 一 


AE t i 


周 , 于 第 一 房 
留 下 一 孔道 ,名 旷 
间隔 与 第 二 房间 | 
陋 紧 贴 着 作为 出 
液 自 左 心房 流向 
室 管 方向 生长 ,使 心室 分 成 左右 两 半 ， 


心血 管 系统 疾病 


E: 


第 一 节 
-、 心 脏 的 且 胎 发 育 

- 点 与 此 同 ! 

,因此 渐渐 向 

Co JIE KE RIT ii = 


22- 


E22 天 左右 原始 心 管 形成 。 至 胎 龄 22 
OGER ,心室 ,心房 与 静脉 
的 扩展 和 伸张 多 
端的 动脉 总 干 和 静脉 窦 都 位 于 心 
连 在 一 起 ,组 成 纤维 
心脏 外 形 址 ERJEN. 
it, MARE La 
的 左右 之 分 起 始 于 
其 下 缘 向 心 内 膜 垫 生长 ,暂时 
-房间 隔 的 上 部 形成 男 一 孔 , 名 第 二 房间 于 
5: TR] Fi 5 0] S 4 b — BERI ,名 Bi 
[4L , eL 53265 — Ds RU Er 89 
前 渐 渐 接 近 而 黏合 
5 孔 的 幕 帘 , 血 流 可 由 右 侧 推 开 幕 帘 流 
右 心房 (图 13-1)。 心 房 内 分 隔 形成 时 
ES 7 周 时 室 间 隔 上 缘 


心房 
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王 仍 为 单一 的 和 
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和 二 房间 孔 上 下 相对 。 
第 二 房间 孔 被 第 二 房间 隔 
Ni 
二, 由 心室 底 痢 


正常 心血 管 解剖 生理 


,在 一 系列 基因 的 调 
寺 , 心 管 发 生 扭 转 、 
fijas HM Vioc RE fE H 


心脏 的 流入 及 流出 


5. 房 和 室 的 最 
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垫 融合 成 膜 部室 问 隐 .使 宝 问 孔 完全 闭合 : 心室 间隔 的 形成 有 三 个 来 源 : 中 肌 隔 ,由 原始 心室 
底 辟 向 上 生长 ,部 分 地 将 左右 三 室 分 开 : 避 心 内 膜 垫 向 下 生长 与 肌 隔 相合 ,完成 室 间 隔 ;名 小 部 
分 为 动脉 总 十 及 心 球 分 化 成 主动 脉 与 肺动脉 时 的 中 隔 向 下 延伸 的 部 分 。 后 两 部 分 形成 室 间 隐 
的 膜 部 。 室 和 间 隐 发 言 过 程 中 任何 部 分 出 现 异常 即 可 出 现 室 间 隔 缺 损 , 其 中 以 室 间 隔膜 周 部 
BRW UL. TARRE 二 尖 识 分 别 由 房 室 交界 的 左右 侧 及 腹 背 侧 心 内 膜 垫 及 圆锥 隔 所 组 成 


(图 13-2). 
A B C D 


图 13-2 人 类 室 间 隔 的 发 育 
3, 有 心房 4, 有 心室 ;5, 第 一 房间 隔 ;6, 第 二 房间 隔 ; 
VL; 9. ASRA: 10 , Bp P dL 


1, ADD S2. AE 
TARR: 8 , 宝 


原始 的 心脏 出 口 古 一 根 动脉 总 干 ,在 的 内 层 对 侧 各 长 出 一 纵 峰 . 两 者 在 中 央 轴 相连 ,将 
总 干 分 为 主动 脉 与 肺动脉 .由 于 该 纵隔 自 总 干 分 支 处 成 螺旋 形 向 心室 生长 ,使 肺动脉 向 前 、 向 
右 旋 转 与 布 心室 连接 .主动 脉 向 左 .加 后 旋转 与 左 心室 连接 。 如 该 纵隔 发 育 遇 障碍 ,分隔 发 生 偏 
差 或 扭转 不 全 , 则 可 造成 主动 脉 骑 跨 或 大 动脉 错 畸形 。 

原始 心脏 于 胚胎 第 2 周 开 始 形成 后 , 约 于 第 4 周 起 有 循环 作用 ,至 第 8 周 房 室 间隔 已 完全 
长 成 , 即 成 为 四 腔 心 脏 ” 先 天 性 心脏 畸形 的 形成 主要 就 是 在 这 一 时 期 。 


-、 胎 儿 新 生 儿 循环 转换 


(一 ) 正常 胎儿 循环 
期 的 营养 和 气体 代谢 是 通过 脐 血 管 和 胎盘 与 母体 之 间 以 弥散 方式 而 进行 交换 的 。 
由 胎盘 来 的 动脉 血 经 脐 静 脉 进入 胎儿 体内 ,至 肝脏 下 绿 , 约 50% 的 血 流 入 肝 与 门静脉 血 流 汇合 ， 
另 一 部 分 经 静脉 导管 入 下 腔 静 脉 ,与 来 自 下 半身 的 静脉 血 混合 ,共同 流入 右 心 房 、 巾 于 下 腔 静 
脉 锥 的 阻隔 ,使 米 自 下 腔 静 脉 的 混合 血 (以 动 
脉 血 为 主 ) 流 入 有 心房 后 , 约 V3 经 卵 回 也 流入 
左 心房 ,再 经 左 心室 流入 升 主动 脉 ,主要 供应 
心脏 、 脑 及 上 上 胶 ; 其 余 的 流入 有 有 心室。 从 上 腔 静 
脉 回流 的 来 自 上 半身 的 静脉 血 , 流 入 右 心 房 后 
绝 大 部 分 流入 在 心室 ,与 来 自 下 腔 静 脉 的 血 一 
述 入 肺动脉 、 由 于 胎儿 肺脏 处 于 压缩 状 
故 肺 动脉 的 血 只 有 少量 流入 肺脏 ,经 肺 静 及 
4| 4: 4» D; j £^] 80% 的 血液 经 动脉 导管 与 来 
LT EA KS if Ey Je JE A BE E zh Ik CE I 
1 为 主 ) 供 应 腹 及 下 有 歧 . 同 时 经 过 脐 动 
yk eL dc, Ho e NCC. opa JUI Hag 
Wü A AEA EIER ilL SC hr utut £i K OEE S 
A 13-3). A CAS EG JLI s (c3 se Mt US HR 
BLII s NEAEH Poe 2 Ac el RE y 13-3 正常 胎儿 循环 特点 


[a 


动脉 血 
] BK IL 
s 混合 血 
(动脉 血 较 多 ) 
s TT UL 
(动脉 血 较 少 ) 
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(二 ) 出 生 后 血液 循环 的 改变 

出 生 后 脐 血管 被 阻 断 , 呼 吸 建立 ,肺泡 扩张 , 肺 小 动脉 管 壁 肌 层 逐渐 退化 , 管 壁 变 薄 并 扩张 ， 
肺 循环 压力 下 降 。 从 右 心 经 肺 动 el ee ei 血 基 也 增多 ， 
左 心房 压力 因而 增高 。 当 左 心房 压力 超过 右 心房 时 , 卵 圆 孔 淤 膜 先 在 功能 上 关闭 ,到 出 生 后 S-7 
个 月 ,解剖 上 大 多 闭合 。 自 主 呼 吸 使 血 氧 增高 ,动脉 导管 壁 平滑 肌 受 到 刺激 后 收缩 ,同时 , 低 阻 
力 的 胎盘 循环 由 于 脐带 结扎 而 终止 ,体循环 阻力 增高 ,动脉 导管 处 逆转 为 左 向 右 分 流 , 高 的 动脉 
氧 分 压 加 上 出 生 后 体内 前 列 腺 素 的 减少 ,使 导管 逐渐 收缩 .闭塞 ,最 后 血 流 停 止 , 成 为 动脉 韧带 。 
AE H JLZ 80% 在 生 后 10-15 小 时 形成 功能 性 关闭 。 约 80% 的 婴儿 于 生 后 3 个 月 .95% 的 婴儿 
TER 1 年 内 形成 解剖 性 关闭 。 若 动脉 导管 持续 未 闭 ,可 认为 有 了 畸形 存在 . 脐 血管 则 在 血 流 停 
止 后 6-8 周 完 全 闭锁 ,形成 韧带 。 


第 二 节 ”儿童 心血 管 病 检查 方法 


-、 病 史 和 体格 检查 

在 小 儿 心血 管 病 的 诊断 中 ,病史 和 体格 检查 具有 重要 的 价值 : 仔细 的 病史 询问 和 体格 检查 
对 疾病 的 发 生发 展 ,诊疗 过 程 及 后 续 的 诊断 性 检查 的 安排 提供 重要 线索 - 

(一 ) 病史 询问 

小 儿 时 期 ,尤其 是 3 岁 以 内 婴 幼儿 的 心血 管 疾 
及 心 功 能 不 全 是 先天 性 心脏 病 患者 最 常见 的 就 诊 原因 ,其 出 现时 间 及 演变 对 疾病 的 诊断 .治疗 
决策 .预后 判断 有 重要 意义 . 反复 的 肺炎 , 心 功能 不 全 生长 发 育 迟 缓 是 大 量 左 向 右 分 流 的 证 据 ; 
左 心房 或 肺 动 ees ni pP RIS SES EBENE, SEALS. ODREDE F R E IREE 
XE E UVIERE SE IL AEREI EEA TRR . 缺 氧 发 作 。 一 些 后 
天 获得 性 心血 i | 崎 病 ,主要 见于 3 岁 以 下 小 儿 , 临 床上 的 皮肤 .黏膜 ,淋巴结 等 的 表现 


最 以 先天 性 心脏 病 最 常见 。 心 脏 杂 音 、 青 紫 


独特 - 风湿 性 心脏 病 多 见于 年 长 儿 , 注 意 有 无 咽 痛 游 走 性 关节 痛 .舞蹈 病 等 病史 。 对 胸 闽 D 
心 前 区 疼痛 者 应 注意 心律 失常 .心肌 疾病 。 病 史 询 问 中 还 要 注意 母 茸 早期 有 无 病毒 感染 ,放射 
线 接触 ,有害 药 物 应 用 史 及 有 无 家 族 遗 传 性 疾病 史 。 许 多 先天 性 心脏 病 与 遗传 性 疾病 有 关 , 肥 
厚 ^ 


S 


koarn m 性 家 族 史 - 


E 4r If. EREA 青紫 
E, 炎 血 管 栓 塞 的 表现 ;皮下 小 结 、 en - AUG "" E enis 
VF Ac ok E i a , TRAC] Jo beg Jodi. 上 有 歧 有 无 水 肿 


2. OMERE 
(0). 视 诊 : 心 前 多 有 无 隆起 


紧 , 心 尖 搏 动 的 位 置 . 强 弱 及 范围 ， 心 前 区 隆起 者 多 下 有 心脏 扩大 ， 
j 作 人 偿 病 引起 的 鸡 胸 相 上 鉴别。 正常 <2 岁 的 小 儿 , 心 类 搏动 见于 左 第 4 助 间 , 其 左 侧 最 
还 点 可 达 锁 骨 中 线 外 lem;5~6 岁 时 在 左 第 5 肋 间 , 锁 骨 中 线 上 ， 正 常 的 心 尖 搏 动 范围 不 超过 
} 
| 


Ju 


2-3em^ pb dti oL qt Hp AK de SNC. Aoc ROS ACIE on o 8 2] Mg it 6] 4: F fni 
移 ; 有 心 窜 肥 大 有时, 心 尖 搏 动 称 散 ,有 时 扩散 至 剑 突 下 ， 心 尖 搏 动 减 加 见于 心包 积 液 和 心肌 收缩 
力 减 弹 。 有 有 位 心 的 心 尖 搏 动 则 见于 布 侧 ， 消 瘦 者 心 尖 搏 动易 见 ,而 肥胖 者 相反 

(2) 触 诊 :进一步 确定 心 尖 搏 动 的 位 置 . 强 弱 及 范围 , 心 前 区 有 无 抬 举 感 及 起 申 “ 左 第 5~6 
肋 问 锁骨 中 线 外 的 欣 举 感 为 左 心 室 肥 大 的 优 证 ,胸骨 左 缘 第 3-4 II TRIESTE S f DI RR f 
己 室 肥大 SEE Bl pr vro M FU e Pr RS T 


(3) 印 诊 :可 粗略 估计 心脏 的 位 置 及 大 小 - 


第 十 三 剖 
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(4) 听诊 :注意 心率 的 快慢 ,节律 是 否 整齐 ,第 一 第 二 心音 的 强 弱 ,是 亢进 URL D JH AA. 
有 无 分 裂 ,特别 是 肺动脉 淤 区 第 二 心音 (P:) ER CHECK P, 亢进 提示 肺动脉 高 压 , 而 减弱 则 支持 
肺动脉 狭 窗 的 诊断 ;正常 儿 理性 P. 分裂 ,P, 固定 性 分 裂 是 房间 隔 缺 损 的 独特 体 
征 。 杂 音 对 鉴别 先天 性 心脏 病 的 类 型 有 重要 意义 , 需 注意 其 位 置 .性质 . 响 度 .时 相 及 传导 方向 - 

3. 周围 血管 征 ”比较 四 肢 脉 持 及 血压 .如 股 动脉 搏动 减弱 或 消失 ,下 肢 血 压低 于 上 肢 , 提 示 


主动 脉 缩 窄 。 脉 压 增 宽 , 伴 有 毛细 血管 搏动 和 股 动脉 
闭 不 全 等 。 


、 特 殊 检 查 


(一 ) 普通 x 线 检查 
X 线 平 片 是 适用 小 J 


L 先 天 性 心脏 病 (congenital heart disease, CHD) i2 


枪击 音 ,提示 动脉 导管 未 闭 或 主动 脉 汶 关 


会 断 的 常用 手段 。 具 有 


价格 低廉 .方法 简 使 .辐射 引 小 和 易于 复查 的 优点 。 包 括 胸部 透视 和 摄 片 ,透视 可 动态 观察 心脏 
和 大 血管 的 搏动 .位置 .形态 以 及 肺 血管 的 粗细 、 分 布 ,但 不 能 观察 细微 病变 。 摄 片 可 弥补 这 一 
缺点 ,并 留 下 永久 记录 ,常规 拍摄 正 位 片 ,必要 时 辅 以 心脏 三 位 片 。 分 析 心 脏 病 X 线 片 时 .应 注 
意 以 下 几 点 : 

1. 摄 片 质量 要 求 ”理想 的 胸 片 应 为 吸 气 相 拍摄 ,显示 肺 纹理 清晰 ,对 比 良好 , 心 影 轮 廓 清 
晰 , 心 影 后 的 胸椎 及 椎 间 孙 可见. 

2. 测量 心胸 比值 ”年 长 儿 应 小 于 50% , 婴 幼 儿 小 于 5$%, 呼 气相 及 卧 位 时 心胸 比值 增 大 - 

3. 肺 血管 阴影 ,是 充血 还 是 缺 血 ,有 无 侧 支 血管 形成 。 

4. 心脏 的 形态 .位置 及 各 房 室 有 无 增 大 ,血管 有 无 异 位 ,肺动脉 段 是 突出 还 是 凹陷 ,主动 脉 
结 是 增 大 还 是 缩小 。 

S. 确定 有 无 内 脏 异 位 症 ”注意 肝 、 胃 泡 及 横 胎 的 位 置 ,必要 时 可 摄 增高 电压 (100~140kV) 
的 高 kV 胸 片 ,观察 支气管 的 形态 . 

(二 ) 心电图 

心电图 对 心脏 病 的 诊断 有 一 定 的 帮助 ,对 各 种 心律 失常 具有 特异 性 ,对 房 室 肥 大 .传导 阻 


HE ,电解质 紊乱 及 药物 中 毒 等 有 提示 意义 ,对 心 胜 位 置 及 心肌 病变 Et 小 时 


动态 心电图 及 各 种 负荷 心电图 可 提供 更 多 的 信息 、 
在 分 析 小 儿 心 电 图 时 应 注意 年 龄 的 影响 : 
1. 年 龄 越 小 ,心地 


4 


优势 
3. iW eng 

MR Uis 
(三 ) 超声 心动 图 


:的 了 了 波 在 不 同年 龄 有 一 定 改 变 , 和 


多 越 快 ,各 间 期 及 各 波 时 限 较 短 , 有 些 指标 的 正常 值 
2. QRS 综合 波 以 右 心 室 占 优势 ,尤其 在 新 生 儿 及 婴 幼 儿 , 随 着 年 龄 增长 逐 


与 成 人 有 差别 。 
渐 转 为 左 心室 点 


生 后 第 1 天 ,Vi 导 联 工 波 直立 ,4-5 天 后 T 


超声 心动 图 是 一 种 无 创 检 查 技术 ,不 仅 可 以 提供 详细 的 心脏 解剖 结构 信息 ,还 能 提供 心脏 
功能 及 部 分 血 流动 力学 信息 ,有 以 下 几 种 : 
1. M 型 超声 心动 图 能 显示 心脏 各 层 结构 ,特别 是 深 腊 的 活动 ，， 常用 于 测量 心 腔 .血管 内 


, 结 人 


fé 司 步 记 录 的 心电图 和 心音 图 可 计算 多 种 心 烧 
2. 二 维 超声 心动 图 是 月 前 各 种 超声 心动 图 的 草 
构 的 活动 情况 ,以 及 它们 的 室 间 毗邻 关 eg 


术 和 介入 性 导管 术 中 ,进行 监护 及 评估 手术 效果 、 


E 


能 指标 


侧 , 可 实时 地 显示 心 胜 和 大 血管 各 解剖 结 
声 使 解 浏 结构 显示 更 清晰 ,已 用 于 心脏 于 


3. 多 普 勒 超声 。 有 脉冲 波多 普 勒 连续 波 多 普 贡 


及 彩色 多 普 勒 血 流 显 像 王 种 ,可 以 检测 血 


SEE ”心血 管 系统 疾病 


ind 


流 的 方向 及 速度 ,3 
压力 .评价 心 功能 等 - 

4. 三 维 超声 心动 图 成 像 直 观 .立体 感 强 .易于 识别 ,还 可 对 网 像 进行 任意 切 制 ,充分 显示 
感 兴趣 区 ,为 外 科 医 师 模拟 手术 进程 与 切口 途径 选择 提供 了 丰富 的 信息 
超声 心动 图 检查 已 经 能 为 绝 大 多 数 的 先天 性 心脏 病 作 出 准确 的 诊断 并 为 外 科 dira 
够 的 信息 ,已 部 分 取代 了 心脏 导管 及 造影 术 ,而 且 能 在 胎儿 期 作出 部 分 先 大 性 心 蚌 病 的 诊 ! 
(四 ) 心 导 管 检查 
:心脏 病 进 一 步 明 确诊 断 和 决定 手术 前 的 重要 检 
“导管 检查 . 左 心 导 管 检查 两 种 。 右 心 导管 检查 系 经 皮 穿 刺 股 葛 脉 ,插入 不 透 X 线 的 导管 ， 
经 下 前 及 右 心 房 . 布 心室 至 肺动脉 ; 左 心 导管 检查 时 ,导管 经 股 动 脉 . 降 主动 且 逆 行 
SE. 检查 时 可 探查 异常 通道 ,测定 不 同 部 位 的 心 腔 ,大 血管 的 血气 志和 度 FR 73 32E- 
HEDL: ,分 流量 及 血管 阻力 。 通 过 肺 小 动脉 栅 入 压 浏 定 可 以 评价 肺 高 压 患 者 的 肺 血 管 
对 左 心房 入口 及 出 口 病变 . 左 心室 功能 等 有 一 定 意义 
的 部 位 .类 型 程度. 
(五 ) 心 
DERE ,根据 诊断 需要 将 导管 硕 端 送 到 选择 的 心 腔 或 大 血管 ,并 根据 观察 不 同 部 位 
病 损 的 要 3 et 造影 ,同时 进行 快速 摄 片 或 电影 摄影 ,以 明确 心血 管 的 解剖 蝴 形 ， 
尤其 对 复杂 性 先天 性 心脏 病 及 血管 畸形 ,心血 管 千 是 重要 的 检 TA 
4DSA) 的 发 展 及 新 一 代 造 影 剂 的 出 现 降低 了 心血 管 造影 对 人 体 的 伤害 1 TEM E A < 

CS) 放射 性 核 素 心血 管 显 像 

小 儿 心 血管 疾病 的 放射 性 核 索 示 踪 技术 主要 用 于 心 功能 的 测定 、 左 向 右 二 分 析 和 了 
解 心 肌 缺 血 状况 。 常 用 的 放射 性 核 素 为 品 Te ,静脉 注射 后 ,应 用 Y 闪烁 照相 机 将 放射 性 核 索 释 
放 的 "y 射线 最 终 转换 为 点 脉冲 ,所 有 的 数据 均 由 计算 机 记录 、 存 储 , 并 进行 图 像 重 组 及 分 析 - 

(七 ) 磁 共 振 成 像 
共振 成 像 (MRIT) 具有 无 电离 辐射 损伤 、 多 剖面 成 像 能 力 等 特点 ,有 多 种 技术 选择 ,包括 
旋回 波 技术 (SE). 电 影 MRI. 磁 共振 血管 造影 (MRA) 及 磁 共 振 三 维 成 像 技 术 等 。 常 用 bene 
SERI VENDERE 依 断 ,并 已 经 成 为 复杂 畸形 诊断 的 重要 补充 手段 。 

( 八 ) 计算 机 断层 扫描 ; 

B biis BLISS ME EBCT) 和 螺旋 型 CT 已 应 用 于 心血 管 领域 。 对 下 列 心 脏 疾 病 有 较 
太 的 诊断 价值 : 心 外 大 租 管 异常 及 其 分 支 的 病变 ;心脏 滁 膜 ,心包 和 租 管 辟 钻 化 , 心 腔 肿块 \ 心 包 
ARE ,心肌 病 等 


换算 成 压力 阶 差 ,可 用 于 评 佑 洲 谨 血管 的 狭窄 程度 , 侍 算 分 流量 及 肺动脉 


查 方法 之 一 ,根据 检查 部 位 不 同 分 


左 心 
计算 心 
床 状 态 
竺 续 压 力 测 定 可 评价 溃 腊 或 血管 等 锋 罕 
此 外 经 心 导管 检查 还 可 进行 心 内 膜 活体 组 织 检查 `. 电 生理 测定 


-qut 


f 


HA 


第 三 节 ”先天 性 心脏 病 概述 


A AE UE 病 ( congenital heart disease, CHD) 是 胎儿 期 心脏 及 大 血管 发 育 异 常 所 敏 的 ÆR 
PENSJE, Je Jti DLC. VAENE 提示， 先天 性 心脏 病 的 发 病 率 在 活 产 婴 儿 
中 为 6%e ~10%e; 党 包括 出 生前 已 死亡 的 胎儿 ,本 病 的 发 病 康 哆 高 ， 国 内 对 上 海 市 两 个 区 调查 了 
2 记 多 名 活 产 婴儿 ,发 现 本 病 在 生 后 第 1 年 的 发 病 率 为 6.9%ce。 佑 计 我 国 每 年 约 出 生 15 万 患 有 
先 大 性 心脏 病 的 新 生 儿 ,如 未 经 治疗 , 约 13 的 患 儿 在 生 后 工 年 内 可 因 病 情 才 重 和 复杂 了 畸形 而 死 
类 先天 性 心脏 病 的 发 病情 况 以 室 间隔 缺损 最 多 , 其 次 为 房间 隐 缺 损 .动脉 导管 末 刚 和 肺 
aWiotiflezg ( pulmonary stenosis, PS) ie up n] He rd a iz 9 e KR PECIA P dae ie Wb 5 

A^ pode pti Rote p A AS Mz v e AP c IS i Acer. X P ad ssi * Dg fd dit 
fias fol [a dde. JH E jen Se 8 RE s A8 D e en P EE A A e te AR IE JI c ACH c Moda fr 
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FEY doragr € ol vp FESEOR A fi. ESMAI RREA FOIE ECL AS 89 2206 VL 
信道 的 合用 不 仪 使 大 和 多数 党 见 先 天 性 心脏 病根 治 手 术 的 效果 大 为 提高 ,新 生 儿 期 复杂 心脏 

"T AR JA I 54 AS BA e e AED EP S] LIS: ES KC RON 

【 病因 和 预防 】 

先天 性 心脏 姜 发 疾 与 如 传 .三 体 和 环境 因素 AAs 

MHEIRLE EI 1) ds (7 e [£s . W Holt-Oram 综合 征 与 TBX5 基因 突变 相关 ,Williams 综 
合 征 与 Elastin SEKRE. ! Jr (05 fibi ERRES. 遗传 因素 也 可 表现 为 染色 
体 畸 变 , 如 良 氏 综合 征 CDown 综合 征 ).18- 三 体 综合 征 (Edward 综合 征 )。 但 是 大 多 数 先天 性 心 
胜 病 是 多 关内 if 1) et f^ d pr 

EE ADSL AS dz Jy E UR ngak 
teme IDEE 
d H AZAR J 
此 ,大 和 多数 ee: PIE TOES 
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别 是 母 孕 早期 患 病毒 感染 ,如 风疹 ,流行 性 感 骨 s 

RI, AMBERG 下 血 证. 葵 丙 酮 尿 其 他 
三 痢 药 等 ) 富 内 缺 氧 等 , 均 可 能 与 发 病 有 关 。 
尚 不 清楚 ,目前 认为 85% 以 上 先天 性 心脏 病 的 
发 生 可 能 是 胎儿 周 轩 环境 办 -作用 的 结果 。 因 此 ,加 强 孕 妇 的 保健 ,特别 是 在 
Aye pus ue th SERRA. put iib Mus JU) BEER , UE Re RIRA 3 85 ESL SIS ERR, 
保持 健康 的 生 酒 方式 等 郁 对 预防 先天 性 心脏 病 具有 积极 的 意义 。 

【分 类 】 

ee 分 类 方法 可 根据 左 、 右 两 侧 及 大 血管 之 间 有 无 分 流 进行 分 类 。 

. 左 向 右 分 流 型 (潜伏 青紫 型 ) 正常 情况 下 ,由 于 体循环 压力 高 于 肺 循环 ， te 
mes Tube. chupa oe . 屏 气 或 任何 病理 情况 下 致使 肺动脉 或 右 心 室 压 力 增高 并 超 
过 左 心 讨 力 时 , 则 可 使 血液 自 右 向 左 分 流 而 出 现 暂 时 性 青紫 ， Oa p 
间隔 缺损 等 ， 

2. 右 向 左 分 流 型 (青紫 型 某 些 原因 (如 右 心 室 流出 道 狭窄 ) 致 使 右 心 压力 增高 5 并 超过 左 
心 ,使 血 流 经 党 从 右 向 左 分 流 时 ,或 因 大 动脉 起 源 异 常 ,使 大 量 蒋 脉 血 流 入 体循环 , 均 可 出 现 持 
续 性 青紫 ,如 法 次 四 联 症 和 大 动脉 转 位 等 。 

3. 无 分 流 型 (无 青紫 型 ) 即 心脏 左右 两 侧 或 动 .静脉 之 间 无 异常 通路 或 分 流 ,如 肺动脉 狭 
EIE IKARA SE 


第 四 节 ”常见 先天 性 心脏 病 


-、 房 间隔 缺损 


房间 隔 缺 损 (Catrial se ptal defect) 是 由 于 原始 心房 间 隐 发育 、 融 合 吸收 等 异常 所 臻 。 该 病 的 
发 病 率 约 iii :婴儿 的 W1500, 占 先天 性 心脏 病 发 病 总 数 的 59~10%。 也 是 成 人 最 常见 的 先天 
性 心脏 病 之 一 ,男女 性 别 比例 为 1 :2 

[ 病理 解剖 ] 

TRAVES AEE , 房间 隐 缺损 可 分 为 以 下 4 个 类 型 ; 

1. 原 发 孔 型 房间 隔 缺 损 也 称 为 1 孔 型 房间 隔 缺 损 , 约 占 15% ,缺损 位 于 心 内 膜 热 与 房间 
同伙 界 处 :党 合并 二 尖 溃 或 三 尖 潍 裂 缺 ,此 时 又 称 为 部 分 型 房 室 间 隔 缺 损 

2. 继 发 孔 型 房间 隔 缺 损 “最 为 常见 , 约 占 75%、 缺 损 位 于 房间 隔 中 心 卵 圆 窜 部 位 , 亦 称 为 
qiiem 

3. BREW ERR fui 506.4) RERA FIORI. ps gis 型 E 位 于 上 腔 静 
WA Vb. r MV ME en ee dde Se Eu ob AED. FI c Se EE RH ACE AB. 


笔记 


第 十 三 章 ”心血 管 系统 疾病 


常 合并 右 下 肺静脉 异 位 引流 入 右 心 房 , 此 种 情况 常见 于 弯 刀 综合 征 (scimitar syndrome); 
4. 冠状 静脉 罕 型 房间 隔 缺 损 — £405 2% ,缺损 位 于 冠状 静脉 窦 上 端 与 左 心房 间 , 造 成 左 心 
房 血 流 经 冠状 静脉 窦 缺 口 分 流入 右 心 房 。 此 型 缺损 常 合并 左 侧 上 腔 静 脉 残 存 cot MM Br E RE 


ERAD .完全 性 房 室 问 隔 缺 损 .无 脾 综 合 征 、 多 脾 综 合 征 等 。 部 分 性 冠状 静脉 窦 隔 缺损 可 单 发 
【 病理 生理 】 


出 生 后 左 心房 压 逐 渐 高 于 右 心 房 ,房间 隔 缺 损 时 则 
出 现 左 向 右 分流 , 分 流量 与 缺损 大 小 ,两 侧 心房 压力 差 
及 心室 的 顺应 性 有 关 。 生 后 初期 左右 心室 壁 厚度 相 
似 ,顺应 性 也 相近 , 故 分 流量 不 多 。 随 年 龄 增长 , 肺 血管 
阻力 及 右 心 室 压 力 下 降 , 右 心 室 壁 较 左 心室 壁 薄 , 右 心 
室 充 副 阻力 也 较 左 心室 低 , 故 分 流量 增加 。 由 于 右 心 型 
流量 增加 ,舒张 期 负荷 加 重 , 故 右 心房 . 右 心室 增 大 ( 医 
13-4)。 肺 循环 血 量 增 加 ,压力 增高 ,晚期 可 导致 肺 小 动 
脉 肌 层 及 内 膜 增 厚 , 管 腔 锋 罕 ,引起 肺动脉 高 压 ,使 左上 
右 分 流 减 少 ,甚至 出 现 右 向 左 分 流 ,临床 出 现 发 绀 。 

[【 临床 表现 】 

症状 出 现 的 早晚 和 轻重 取决 于 缺损 的 大 小 。 缺 损 小 的 可 无 症状 , 仅 在 体格 检查 时 发 现 胸骨 
左 缘 第 253 肋 间 有 收缩 期 杂音 。 缺 损 较 大 时 分 流量 也 大 ,导致 肺 充 血 .体循环 血 流量 不 足 , 表 现 
为 体形 瘦长 .面色 苍白 .乏力 .多 汗 . 活 动 后 气 促 和 生长 发 育 迟 缓 。 由 于 肺 循环 血 流 增多 而 易 反 
复发 生 呼 吸 道 感染 ,严重 者 早期 发 生 心力 衰竭。 

多 数 患 儿 在 婴 幼儿 期 无 明显 体征 ,以 后 心脏 增 大 ,前 胸 饱 满 ,搏动 活跃 ,少数 大 缺损 分 流量 
大 者 可 扣 及 震 额 。 听 诊 有 以 下 4 个 特点 :@ 第 一 心音 亢进 ,肺动脉 第 二 心音 增强 。@@ 由 于 右 心 
室 容量 增加 ,收缩 时 喷射 血 流 时 间 延 长 ,肺动脉 詹 关 闭 更 落后 于 主动 脉 以, 出 现 不 受 呼吸 影响 的 
第 二 心音 固定 分 裂 。 国 由 于 种 心室 增 大 ,大 量 的 血 流 通过 正常 肺动脉 猎 时 (形成 相对 狭窄) 在 左 
第 2 肋 间 近 胸骨 旁 可 闻 及 2-3 级 喷射 性 收缩 期 杂音 。 国 当 肺 循环 血 流量 超过 体循环 达 1 倍 以 
上 时 , 则 在 胸骨 左下 第 4-5 肋 间 隙 处 可 出 现 三 尖 疼 相对 狭窄 的 短促 与 低频 的 舒张 早 中 期 杂音 ， 
改 气 时 更 响 , 呼 气 时 减弱 。 随 着 肺动脉 高 压 的 进展 , 左 向 右 分 流 可 逐渐 减少 ,第 二 心音 增强 , 辐 
定性 分 橡 消 失 , 收 缩 期 杂音 缩短 ,舒张 期 杂音 消失 ,但 可 出 现 肺动脉 久 及 三 尖 因 关闭 不 全 的 
RE o 

[ 辅助 检查 ] 

1. X 线 表现 ”对 分 流 较 大 的 房间 隔 缺 损 具 
有 诊断 价值 - 心脏 外 形 轻 至 中 度 增 大 ,以 右 心房 
及 有 心室 为 主 ,心胸 比 大 于 0.5， 肺 动脉 段 突 出 ， 
肺叶 充血 明显 ,主动 脉 影 缚 小 ， 透 视 下 可 见 肺 动 
脉 总 下 及 分 支 随心 脏 冲 动 而 一 明 一 暗 的 “ 肺 门 舞 
Wi" AE LO SERE Cp 13-5)， 原 发 孔 型 房间 
明 缺 损 伴 二 尖 淤 虱 缺 者 , 左 心房 及 左 心室 增 大 

2. 心电图 大 多 数 病 例 有 右 心 宗 增 大 伴 不 
完 爹 性 右 束 支 传导 阻 滞 的 图 形 ， 电 轴 右 偏 , 右 心 
房租 有 心室 肥大 PR 间 期 延长 ,Vi 及 Vn 导 联 
EST 或 msR 等 .分 流量 较 大 者 R 波 可 出 现 切 迹 . 
原 发 乱 型 房间 隔 缺 损 的 病例 常见 电 轴 左 偏 及 左 图 13-5 ”房间 隔 缺 损 的 典型 X 线 特征 


nr 


nj 


图 13-4 继 发 孔 型 房间 隔 缺 损 模 式 
1. 继 发 孔 型 房间 隔 缺 损 


qi 


pi m 


aN 


心室 肥大 - 一 般 为 密 性 心律 .年 龄 较 大 者 可 出 现 交 界 性 心律 或 室 上 性 心律 失常 


3. 超声 心动 图 
超声 可 以 显示 房间 隔 缺 损 的 { 
分 流 的 方向 ,应 用 多 普 勒 超声 


较 大 的 肥胖 患者 


随心 动 周 期 的 动态 变化 ,有 
4. 磁 共 振 


位 置 及 大 / 


£M y ue p p 
可 以 从 左 心 房 侧 或 右 心 房 侧 直接 观 ? 
1 


年 龄 镑 大 的 患者 多 


诗 ,可 选用 经 


Pr 
\, 结 合 彩 


M 型 超声 心动 图 可 以 显示 右 心房 . 右 心室 增 大 及 室 间隔 的 矛盾 运动 。 二 维 
色 多 普 勒 超声 可 以 提高 诊断 的 可 靠 性 并 能 判断 


示 缺 损 的 位 置 ,大 小 及 肺静脉 回流 情况 而 确立 诊断 。 


5. 心 导 管 检查 
位 引流 时 可 行 右 心 导 秋 


氧 含 量 高 于 腔 衣 脉 血气 含量 , 右 心 S 
动脉 阻力 和 分 流 是 大 小 。 合 并 | 


6. 心血 管 造影 


【治疗 】 


小 型 继 发 孔 型 房间 隔 缺 损 在 4 岁 
动脉 高 压 , 宜 在 儿童 时 期 进行 
除 其 他 合并 蝴 形 .严格 掌握 指 征 的 情况 下 ,房间 隔 缺 损 可 通过 导管 介入 封 堵 。 


IEK 


临床 表现 与 非 创 
影 剂 注入 右上 肺静脉 ,可 见 其 通过 房间 


Hii zi 


;要 ao 心 导管 检 
T 答 查 时 导管 Hj gi s dde ph 


为 有 155 的 自然 闭合 率 。 鉴 于 成 年 后 


多 补 。 外 科 手 术 修 补 疗效 确切 ,但 创伤 较 大 ,恢复 时 间 较 长 。 在 排 


TE 


脉 压力 正常 或 轻 度 增高 ， 


可 以 估 测 分 流量 的 大 小 , 估 测 右 心 室 收缩 压 及 肺动脉 压力 。 年 龄 
食管 超声 心动 图 进行 诊断 。 动 态 三 维 
到 缺损 的 整体 形态 ,观察 缺损 与 
诊断 的 正确 率 。 

下 超声 透 声 窗 受 限 ,图 像 不 够 清晰 。 


超声 心动 图 


毗邻 结 构 的 立体 关系 及 其 
磁 共 振 可 以 清晰 地 显 


GEM rh OR DE s UR 
\ 房 进入 左 心房 , 右 心 房 血 
: 按 所 得 数据 可 计算 出 肺 
市 静脉 蜡 位 引流 者 应 探查 异 位 引流 的 肺静脉 。 

伤 性 检查 能 确诊 者 , 心 导管 检查 可 和 省略 。 导 管 造影 显示 千 
隔 缺 损 迅 速 由 左 心房 进入 右 心房 


后 发 生 心力 衰竭 和 肺 


年 龄 大 于 2 岁 , 缺 


损 边 缘 至 上 下 腔 静 脉 ,冠状 静脉 窦 右上 肺静脉 之 间距 离 宇 5mm, 至 房 室 浴 距离 宇 7mm ,可 以 选择 


入 治疗 。 


"T 


HRR ZR 4) 3S 


三 个 区 域 ( 流 人 道 流 充 出 道 或 小 梁 肌 


至 RE Pm aen (ventricular septal defect) 


-、 室 间隔 缺损 


见 的 先天 性 心脏 病 , 约 占 我 国 
a T 血管 畸形 。 室 间隔 缺损 和 


最 多 见 E 占 60%~70% ,位 了 
B) 延伸 而 成 。 肌 部 缺损 ,此 


由 胚胎 期 室 间 隔 ( 流 入道 .小 梁 部 和 流出 道 ) 发 育 不 
先天 性 心脏 病 的 50%。 约 40% 的 室 间隔 缺损 合并 


ee ee E 


F 2096-3096, 


F 主动 脉 下 ,由 膜 部 向 与 之 接触 的 


LOKERA k 


损 ( 即 肌 部 流入 道 ) 漏 斗 隔 肌肉 缺损 (过 去 统称 为 增 上 型 或 于 下 型 ) 及 肌 部 小 梁 部 缺损 : 


【病理 生理 】 


室 间 隅 缺损 的 病理 生理 取决 于 控 表 


缺损 的 大 小 及 肺 血 管 阻 力 。 
人 人 左 心室 后 ,一 部 
为 有 效 循环 , 另 


s [ap Pr 


到 肺动脉 至 肺 循 玉 ,为 无 效 循环 (图 13-6). 
再 相等 LIB Pe MLY t CY" MS CAR LE, AJ Bo e — Je 


JE dL Vc at HP A E a IRR 


TK Si np Ay 3 3 种 类 型 ， 


ay 
分 流量 大 小 取决 于 缺损 面积、 


ROREM 


1. 小 型 室 间 隔 缺 损 (Roger 病 ) dk 


MER <0.5em/w 体 表 面积 ”缺损 小 ,心室 水 平 左 向 右 分 流量 少 , 血 流动 力学 变化 不 大 ,可 无; 
缺损 直径 5~10mm 或 缺损 面积 0.5- L0em m)? 体 表 面积 ， 缺 损 较 大 


达 体 循环 的 1.5~3.0 人 入 以 上 ,但 因 肺 血管 床 有 很 


2. 中 型 室 间 隔 缺 损 
Ay lit ac e A s Bi Oi He M yi c n] 


直径 <5mm 或 缺损 


让 分 流量 及 分 流 方向 的 
若 存 在 室 间 隔 缺 损 , 左 心房 血液 进 

分 从 正常 途径 , 即 左 心室 到 
- T y UU) ELA se 


主动 脉 至 体循环 ， 
决 损 分 流入 右 心 室 
此 时 两 个 循环 量 不 


二 即 所 谓 的 分 流量 。 
心室 间 压 差 及 有 


市 小 动脉 阻力 。 缺 


图 13-6” 室 间隔 缺损 的 模式 图 


TER 


Egi ei TES 


上 


| 肺动脉 收缩 压 和 肺 血 管 阻力 可 在 较 长 时 期 不 增高 。 
| 3. 大 型 室 间 隔 缺 损 ”缺损 直径 >10mm 或 缺损 面积 >1.0cm2m2 UH diii B 缺 氢 臣 大 ,缺损 
| 口 本 身 对 左 向 右 分 流量 不 构成 阻力 ,血液 在 两 心室 自由 交通 , 即 正 限制 性 室 问 晴 缺 损 - wE 
向 右 分 流量 使 肺 循环 血 流量 增 } , 当 超过 肺 tfr. gest RENE. MES cdi ed on HS si] 
zT CER iiih ak p RR PER FEZES ,梗阻 ， 随 若 肺 血管 辣 灾 进行 性 发 sums 
为 不 可 逆 的 阻力 性 肺动脉 高 和 右 心室 收缩 压 超 过 左 心室 收缩 讨 ih Ac ph] 4 T Ay ifc 944 J UE 
DRA I8) Ze AY RC, RUE ANE, BD E RI Ht C Eisenmenger) £541 fil: 
[ 临床 表现 ) 
临床 表现 决定 于 缺损 的 大 小 


室 问 压 差 ,小 型 缺损 可 无 症状 ,一 般 活动 不 受 限 制 ,生长 发 
育 不 受 影响 。 仅 体格 检查 时 昕 到 用 第 3 .4 肋 间 响亮 的 金 收缩 期 加 这 , 竺 华宇 额 , 肺 动脉 
| 第 二 心音 正常 或 稍 增强 。 缺 损 较 大 m TASA ML vC EH PELA , AG JLE t GR 
| 缓 ,体重 不 增 , 有 消瘦 .喂养 困难 ,活动 后 乏力 IUE LAE ER AB EL MT URN mes 充血 
性 心力 衰 竟 等 。 有 时 因 扩 张 的 肺动脉 不 迫 哈 返 神经 ,引起 声音 断 哑 心脏 搏动 活跃 ,胸骨 左 毕 
第 3.4 Nri] RTT ATL 信 级 粗糙 的 全 收缩 期 杂音 ,向 四 周 广泛 传导 ,可 拉 及 收缩 期 定 吴 。 分 流量 
| 大 时 ,在 心 尖 区 可 闻 及 二 尖 泊 本 的 较 柔 和 的 舒张 中 期 杂音 ”大 型 缺损 华 有 明显 肺动脉 
高 压 时 (多 见于 儿 i 7 人 少年 期 ), 右 心室 压力 显著 升 高 ,逆转 为 有 回 左 分 流 , 出 现 青紫 ,并 逐 
重 , 此 时 心脏 杂音 较 轻 而 肺 动 TUM DEREAT. HEA iBEE] . UI Ii aJ KS — D 
降低 。 
室 间 隔 缺 损 易 并 发 支气管 炎 .充血 性 心力 衰竭 . 肺 水 肿 及 感染 性 心 内 膜 炎 .20%~50% 
的 膜 周 部 和 肌 部 小 梁 部 缺损 在 5 岁 以 内 有 自然 闭合 的 可 能 ,但 大 多 发 生 于 1 岁 内 ， 肺动脉 
下 或 双 动 脉 下 的 漏斗 隔 缺 损 很 少 能 闭合 , 且 易 发 生 主 动脉 脱 重 化 主 动脉 游 关 闭 不 爹 时 应 早期 
处 理 。 
【 辅助 检查 】 
1. X 线 检查 ”小 型 室 间 隔 缺 损 心肺 X 线 检查 
无 明显 改变 ,或 肺动脉 段 延 长 或 轻微 突出 , 肺 野 轻 度 
充血 。 中 型 缺损 心 影 轻 度 到 中 度 增 大 ， 右 心 室 增 
O 大 ,以 左 心 室 增 大 为 主 , 主动 脉 弓 影 较 小 ,肺动脉 自 
扩张 , 肺 野 充血 (图 13-7). KA SU uU a 度 以 上 增 
K ZRA 室 增 大 ,多 以 有 心室 增 大 
主 ,肺动脉 段 明显 突出 , 肺 最 明显 充血 ， 当 肺动脉 高 
不 转 为 双向 或 右 向 左 分 流 时 ,出 现 化 森 门 格 综合 征 ， 
主要 特点 为 肺动脉 主 支 增 粗 ,而 肺 外 周 血 管 影 很 少 ， 
^ni rues EE , 心 影 可 基本 正常 或 
2. 心电图 “小 型 缺损 心电图 可 正 
度 左 心室 肥大 ;中 型 缺损 主要 为 左 必 
增加 表现 ,Vs、V6 导 联 R 波 升 高 们 TT 波 ,T 波 直立 高 尖 对 称 ,以 左 心室 肥厚 为 主 ;大 型 缺损 为 双 
心室 友 厚 或 丰 心 室 肥 厚 。 症 状 严重 出现 心 力 衰竭 时 ,可 侍 有 心肌 劳损 
3. 超声 心动 图 n fgg capo qucd e Az] fH. 2mm 的 缺损 可 能 不 被 发 现 ier (hha 
AP WW A EA p ed 4 —— etj E RA A AA SARE E A 
AV Y BD be ,部 位 CHA AKDA eps Bi e eit EO A AEE EA L2 in 
ib SR, AE AKTE A np s s E a RE A A AR T t i t TE ORCI LG 
Hr COp) WGE E aJ JE EUR AAR i t ARTA Mii it COs) EAI Qp/Qs = 1 此 值 增 
H= 1.5 提示 App AAA, >20 2g KAA Arii 
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图 13-7” 室 间隔 缺损 的 典型 X 线 特征 


fs aj 


. 心 导 管 检 查 


段 "T 效 
心 导 答 和 1 
进行 血 流动 
血管 阻力 及 
心室 水 平分 ; 
Jefu f A ng 

治疗 】 


s ri eo 
门诊 随访 至 学 


和 充血 性 心 
内 科 处 理 


竟 者 ,肺动脉 压力 持 


环 /体循环 ; 


动脉 导 箱 


病 发 病 总 数 的 10% 
发 生 功 He 


也 月 | 于 诊断 . 单 


Aki ^ 


si uc 
的 电源 .部 
[5] 13-8) 
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管 进 入 肺动脉 ,导致 左 心房 扩大 , 左 心室 肥厚 扩大 ,甚至 发 生 充 血性 心力 衰竭 。 长 期 大 量 血 流向 
肺 循环 的 冲击 , 肺 小 动脉 可 有 反应 性 痉挛 ,形成 动力 性 lp nu pes FREI JEL .硬化 ,导致 醒 
阻 性 肺动脉 高 压 ,此 时 右 心室 收缩 期 负荷 过 重 , 右 心室 肥厚 甚至 豪 当 肺 动脉 压 超过 主动 脉 
压 时 , 左 向 右 分 流明 显 减 少 或 停止 ,产生 肺动脉 血 流 逆向 分 流入 降 : :主动 脉 , 患 儿 呈现 差异 性 发 绀 
(differential cyanosis), 下 半身 青紫 ,左上 肢 有 轻 度 青紫 ,而 右上 肢 正常 。 

动脉 导管 未 闭 大 都 单独 存在 ,但 有 10% 的 病例 合并 其 他 心脏 畸形 ,如 主动 脉 缩 罕 . 室 间 隔 缺 
损 riz RC o 

( 临床 表现 】 

T. 症状 ”动脉 导管 细小 者 临床 上 可 无 症状 。 导 管 粗大 者 在 婴 幼儿 期 即 可 有 咳嗽 .气急 、 喂 
养 困难 、 体 重 不 增 .生长 发 育 落 分 流量 大 者 可 有 心 前 区 突出 、 鸡 胸 ns 

2. 体征 ”胸骨 左 缘 上 方 有 一 连续 性 “机 器” 样 杂音 , 占 整个 收缩 期 与 舒张 期 , 常 伴 有 震 闸 ， 
杂音 向 左 锁骨 下 、 绒 部 和 背部 传导 , 当 肺 血管 阻力 增高 时 ,杂音 的 舒张 期 成 分 可 能 减弱 或 消失 。 
分 流量 大 者 因 相 对 性 二 尖 疼 狭窄 而 在 心 尖 部 可 闻 及 较 短 的 舒张 期 杂音 。 肺 动脉 汶 区 第 二 心音 
增强 ,新 生 儿 期 因 肺 动脉 压力 多 .肺动脉 压 ERTA JAS , AL T E CE (CUT EA RA 
杂音 , 当 合并 肺 动 水 高 压 或 心力 衰竭 时 ,多 仅 有 收缩 期 杂音 。 由 于 舒张 压 降 低 , 脉 压 增 宽 , 可 出 
现 周围 血管 体征 ,如 水 冲 脉 .指甲 床 毛细 血管 搏动 等 。 

早产 儿 动 脉 导管 未 闭 时 ,出 现 周围 动脉 搏动 宏大 ,锁骨 下 或 肩 肢 间 闻 及 收缩 期 杂音 ( 偶 闻 及 
连续 性 杂音 ), 心 前 区 搏动 明显 ,肝脏 增 大 , 气 促 ,并 易 发 生 呼吸 衰竭 而 依赖 机 械 辅助 通气 。 


S 


A 
as 


A 下 
> 


图 o E 0 SES 
^s 高 者 E . 右 心室 肥厚 ,严重 者 甚至 仅见 右 心 室 肥 厚 。 

2. X 线 检查 C 血管 影 可 正 
大 分 流量 ee 
张 , 左 心房 亦 轻 度 增 大 。 肺 血 增 多 ,肺动脉 段 突 出 , 肺 
门 血管 影 增 粗 (图 13-10)， 当 婴儿 有 心力 衰竭 时 ,可 
见 肺 淤血 表现 ,透视 下 左 心室 和 主动 脉搏 动 增强 。 

肺动脉 高 压 时, 肺 门 处 肺动脉 总 干 及 其 分 支 扩 
六 ,而 远 端 肺 野 肺 小 动脉 狭小 , 左 心室 有 扩大 肥厚 征 
象 。 主 动脉 结 正常 或 凸 出 。 
3. 超声 心动 图 “对 诊断 极 有 帮助 。 二 维 超 


A 


at. 


TL 
US TEL TUER ESARTE Cry HU RE 
E Sess K i Ls e dex ie pL. cre 
管 开口 处 可 探测 到 典型 的 收缩 期 与 舒张 期 
“放流 频谱 。 芋 加 彩色 多 普 勤 可 见 红色 流 柱 出 自 图 13-10 ”动脉 导管 未 闭 X 线 表现 
动脉 ,通过 未 闭 导管 沿 肺 动脉 外 侧 壁 流动 ;在 重度 
策动 肪 高 压 时 , 当 肺 动脉 压 趋 过 主动 脉 时 ,可 见 蓝 色 流 注 自 肺动脉 经 未 闭 导管 进入 降 主 动脉 
4. 心 导管 和 造影 检查 。 当 肺 血管 阻力 增加 或 疑 有 其 他 合并 畸形 时 有 必要 施行 心 导管 检查 ， 


蕊 可 发 现 肺动脉 血气 含量 较 看 心 
动脉 


为 高 ”有 时 心 导管 可 以 从 肺动脉 通过 未 闭 导管 插入 降 主 


道行 主动 脉 造影 对 复杂 病例 的 诊断 有 重 归 价 值 ,在 主动 脉 根部 注入 造影 剂 可 见 主动 脉 与 肺 
芭 肪 同时 显影 ,未 闭 动脉 导管 电能 显影 


为 防止 必 内 膜 类 有效 治 疗 和 控制 心切 能 不 全 和 及 动脉 高 上 ,不 同年 龄 .在 辐 大 小 的 动脉 导 
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4i 


介入 方法 予以 关闭 。 Ea o i AE AP] AIEK EP EEG E 

EE 状 明显 玫 ,向 抗 心 力 衰竭 治疗 , 生 后 1 AAAA [RTT 10% 的 
患者 需 手 术 治 疗 . 采用 介入 疗法 ,可 选 提 Amplatzer) 等 关闭 动脉 导管 。 但 在 有 些 病例 中 ， 
如 完全 性 大 血管 转 位 .肺动脉 闭锁 .三 尖 淤 闭锁、 严重 的 肺动脉 狭窄 中 ,动脉 导管 为 依赖 性 者 ,对 
维持 患 婴 生命 至 关 重 要 .此 时 应 该 应 用 前 列 腺 素 E; 以 维持 动脉 导管 开放 。 


管 均 应 及 时 手术 或 
合 征 情况 而 定 


UU. Hl E 


Mili zd) ok jg 3e AS (pulmonary stenosis, PS) 一 种 常见 的 先天 性 心脏 病 , 约 有 2096 的 先天 性 心 
EI er Jf Bi s KEPT. 根据 锋 窜 部 位 分 - E EIE lis KC" JR is KA CERTE. 单纯 
Aii zr Ee 8 2^] vh; De CDI. 109¢, 根 据 病变 累及 的 部 位 不 同 ,分 为 两 种 类 型 : 

1. 典型 肺动脉 瓣 狭 窗 “” 肺 动脉 证 叶 交 界 处 互相 融合 ,使 注 膜 开放 受 限 , 瘀 口 狭 
VEA SEITE EI e S b hc ML da ERSTE ; RH IESE UA ALLOR E — 7] EL, 79 869846 
JE. IETA SE E mEERGECAE. Hd ACT E DEAE Ier D K OE IRSE RT E fip E Zz Bi kc, (ED SK B 
EIRE IP dep Jp Trei 例 

2. 发 育 不 良 型 肺动脉 瓣 狭 窄 “” 肺 动脉 浴 叶 形态 不 规则 且 明 显 增 厚 或 呈 结 节 状 .小叶 间 无 粘 
连 , 准 叶 启 闭 不 灵活 . 游 环 发 言 不 良 , 肺 动脉 干 不 扩张 或 发 育 不 良 。 此 病 常 有 家 族 史 ,Noonan 综 
合 征 大 多 合并 此 病变 . 

肺动脉 洲 狭 罕 的 继 发 性 改变 为 右 心室 向 . LFE 
FEMEA. 右 心 房 有 继 发 性 增 大 .心房 壁 增 厚 

{病理 生理 ] 


~ 


A 


重 者 ,心室 腔 小 , 心 内 膜 下 心肌 可 
房间 隅 缺损 。 


右 心 室 向 肺动脉 射 血 过 到 潍 口 狭窄 的 困 阻 , 右 心室 必须 
提高 收缩 压 方 能 向 肺动脉 永 血 ,其 收缩 太 提 高 的 程度 与 狭 罕 
的 严重 性 成 正比 : 因 室 问 隔 无 缺损 ,所 以 严重 狭 窗 时 右 心室 N 
MEJ EAE EAS EE. 右 心 室 的 血 流 进入 肺脏 虽 有 困难 ， 
但 全 身 所 有 静脉 血 仍 必须 完全 进入 肺脏 。 如 狭窄 严重 , 右 心 
室 壁 极度 增 厚 ,使 心肌 供血 不 足 , 可 导致 右 心 衰竭 (图 13-11)。 
在 胎 内 ,肺动脉 汶 狭 窄 使 右 心室 的 心肌 肥厚 , 右 心室 
可 维持 正常 ,对 胎儿 循环 无 多 大 影响 。 如 狭窄 很 重 , 右 
: 血 量 大 减 , 腔 静 脉 血 回 右 心 房 后 大 多 通过 卵 网 孔 或 房 
上 损 流 入 左 心 房 ` 左 心室 Lt poo sic D f] 图 13-1 市 动脉 淤 狭窄 的 模式 图 
大 多 数 患 轻 中 度 肺 动脉 淤 狭窄 的 婴儿 E NES 
P3 I AA Ili f P fn f it BE ERG if dH o 
能 相应 生长 , 右 心 室 收 缩 压 必 须 明 a 以 维持 心 排 血 量 此 外 ,由 于 婴儿 的 正常 静态 心 
率 高 于 年 长 儿 , 随 着 心率 的 下 降 , 每 捕 基 将 相应 增加 ,因而 越过 闫 窗 淤 膜 的 收缩 期 血 流 也 将 相应 
增加 。 
| IP i] 
Ja EREDA u] SE R JEIEN; PEAR TE 2-3 岁 内 无 症状 ,但 年 长 后 劳力 时 即 感 易 症 


及 气 促 ;严重 锋 害 者 于 中 度 体力 劳动 时 亦 可 出 现 呼 吸 困难 和 乏力 , 突 有 芽 脏 甚至 痒 死 - 亦 有 

i 4 动 时 感 胸痛 或 上 腹痛 ,可 能 由 于 心 排 血 量 不 能 相应 提高 ,致使 心肌 供血 不 足 或 心律 失常 

所 致 ,提示 预后 不 展 

4 EIE T E. A Lr dE] LC Ae JS REL aa RS P RT BEINET 严重 省 可 有 

PAM T BB ALAS ^in - idi E AOL TR] Br 4 . Tg 3E 1g 8e Pe FG 
in J£ TER LES AL (EL CGU FER I T 
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叙 静 脉 有 明显 的 搏动 者 提示 狭 窗 严 重 , 该 收缩 期 前 的 搏动 在 肝 区 亦 可 拉 及 
2. 体征 心 前 区 可 较 饱 满 ,有 严重 狭窄 伴 有 心力 衰竭 时 心脏 扩大 ; 左 侧 胸骨 劳 可 摸 得 右 心 
室 的 抬 举 搏动 ,在 心 前 区 搏动 弥散 ,甚至 可 延伸 到 腑 前线 。 胸 骨 左 缘 第 2.3 肋 间 可 及 收缩 期 震 
额 并 可 向 胸骨 上 窝 及 胸骨 左 缘 下 部 传导 ;新 生 儿 患者 可 无 震 辣 。 听诊 时 胸骨 左 缘 上 部 有 潜 亮 的 
IVYI 级 以 上 喷射 性 收缩 期 杂音 ,向 左上 胸 , 心 前 区 . 颈 部 . 腋 下 及 背面 传导 -第 一 心音 正常 . 轻 度 
dd. 收缩 早期 喀 喇 音 ， je rr , roc nl c E LB Rr, 可 第 一 心 PERE, 使 第 


Aa a tine A ELIA PE M REDE s FE c i 
音 Ma .分裂 程度 E Ej cog Pi SERE ni E). 
【 辅助 检查 ) 
1. XERE 轻 中 度 狭 窗 时 心脏 大 小 正常 ;重度 狭 罕 时 如 心切 能 尚 可 , 心 是 仅 轻 度 增 大 ;如 
有 心力 衰竭 ,心脏 则 明显 增 大 ,主要 为 右 心室 种 心房 扩大 。 狭 窄 后 的 肺动脉 扩张 为 本 病 特 征 


性 的 改变 ,有 时 扩张 延伸 到 左 肺动脉 ,但 在 婴儿 期 扩张 多 不 明显 

2. 心电图 心 电 几 将 显示 右 心 房 扩 大 LP 波 高 符 。 心 电 几 还 可 显示 右 心室 肥大 uit ti. 
其 程度 依赖 于 狭窄 的 严重 程度 。 右 胸 前 导 联 将 显示 R 波 高 答 , 狭 罕 严 重 时 出 现 了 波 倒置 、ST 段 
压低 。 

3. 超声 心动 图 “二 维 超声 心动 图 可 显示 肺动脉 游 的 厚度 收缩 时 的 开启 情况 及 狭窄 后 的 扩 
JE- 多 普 勒 超声 可 检查 心房 水 平 有 无 分 流 ,更 重要 的 是 较 可 靠 地 全 测 肺 动脉 注 获 窄 的 严重 程度 。 

4. OSERE 右 心 室 压 力 明 显 增高 ,可 与 体循环 压力 相等 ,而 肺动脉 压力 明显 降低 , 心 导 
写 从 肺动脉 向 右 心室 退出 时 的 连续 曲线 显示 明显 的 无 过 渡 区 的 压力 阶 差 。， 心 叶 管 术 通常 用 于 
介入 治疗 时 。 


5. 心血 管 造 影 右 心室 造影 可 见 明 显 的 “射流 征 ”, 同 时 可 显示 肺动脉 洲 叶 增 厚 和 (或 ) 发 


育 不 良 及 肺动脉 总 干 的 锋 窄 后 扩张 。 
【治疗 】 
严重 肺动脉 流 成 形 术 ,如 无 该 术 


适应 证 , 则 应 接受 tn ,在 大 多 数 患 儿 
= ( 右 心 室 收 缩 压 低 于 体 循 
1 前 尚未 确定 ,一般 认为 如 右 心 室 收 缩 压 超过 50mmHg, 则 有 可 能 导 
天 害 解 除 手术 。 球 蜗 汶 膜 成 形 术 是 大 多 数 患 儿 的 首选 治疗 方法 。 
五 、 法 洛 四 联 证 
法 次 四 联 症 Ctetralogy of Fallot,TOF) 是 婴儿 期 后 最 常见 的 青紫 型 先天 性 心脏 病 , 约 占 所 有 先 
天 性 心脏 病 的 12%. 1888 年 法 国医 师 Etienne Fallot 详细 描述 了 该 病 的 病理 改变 及 临床 表现 ,i 
而 得 名 
[ 病理 解剖 ) 
法 治 四 联 证 由 4 种 畸形 组 成 : 
i) 右 心 室 流 出 道 梗阻 锋 窄 范围 可 自 右 心室 漏斗 部 人 口 至 左 、 丰 肺动脉 分 支 。 可 为 漏斗 部 
5 x pte. AA i e BEAR Di e b F B A: 3 A E RTUME ar A Sc 103 
TV pH 3 Je m yh 程度 差异 较 大 
2. 室 间 卫 缺损“ 缺损 为 膜 部 周 赎 型 缺损 并 向 流出 道 延 什 , 多 位 于 主动 脉 下 ,有 时 可 向 肺 动 
脉 下 方 延 伸 , 称 对 位 不 良 型 室 间隔 缺损 
3. 主动 脉 骑 跨 ”主动 脉 根部 粗大 且 顺 钟 向 旋转 右 移 并 骑 跨 在 室 间 隐 缺 损 上 ,时 跨 范围 在 
15%~95% 
Lw 4. 有 心室 肥厚 ” 属 继 发 性 病变 


四 Miis 
E RHE CR 8 fg s sp 8] i r a Ñ 
环 收缩 压 ) $8 JUR FREN 
致 心肌 损害 , 因 比 可 推荐 


lli 
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以 上 4 种 畸形 中 室 问 隔 缺 损 必 须 足 够 大 .使 左右 心室 的 压力 相等 , 右 心 室 流出 道 狭窄 是 决 
定 患 儿 的 病理 生理 .病情 严重 程度 及 预后 的 主要 因素 。 狭 窄 可 随时 间 推 移 而 逐渐 加 重 。 常 见 的 
JE Ach 23 Mid vt Fs. i I Mp e eR ue PE D AL EE 2e 

ARE RE y f HC flos Co üt TE ES, n 256c 的 法 洛 四 联 证 患 儿 为 右 位 型 主动 脉 弓 ;其 他 如 左上 腔 
静脉 残留 eR id o EAS DS lE Fi debt .动脉 导管 未 闭 、 肺 动脉 洲 缺 如 等 。 

【病理 生理 ] 

rr: D] Fr dde 45 为 下 限制 E. 碟 有 心室 压力 基本 相等 。 因 右 心室 流出 道 狭 窄 程度 不 同 , 心 
ZIKE PI HAI ZEE £g. en analà 左 肺动脉 狭窄 较 轻 者 ,可 有 2e 此 时 患者 可 
无 明显 青紫 ;肺动脉 犹 罕 ) 备 床 出 现 明 显 的 青紫 (青紫 型 法 洛 四 
UAE )- JAJ AS Pr AO ^ f tt 
BEIC. deoa att Bi ft f 心室 
4 和 代 偿 性 肥 虎 
由 于 主动 脉 骑 跨 于 了 是 心室 


液 外 , 偿 直 接 接 受 一 部 分 来 i 
4& Wb. Ds i HA PR A sp] mp DSL M 动脉 ka iti (Ui 


换 的 血 流 减少 .下 加 T J iK AS 此 外 .由 于 WAME 脉 
自流 减少 . 增 粗 的 支气管 动脉 与 肺 血管 之 间 形 成 侧 支 循环 
/ 13-12). 

TE sk Sr s 


前 . 肺 循环 血 流 量 减 少 程度 较 


明显 , 随 着 动脉 导管 的 关闭 和 涅 斗 部 狭 窗 的 ; 
Jj i 3f HL EARS Ol) Bids MER. HE aa 图 13-12 AA KERRE 


ETARA . ILC Eh BERE ves s rive e TO ERLA Ne 1b SET SERI B h a ROGER 
Ke OI JE nM T2, ES ERO Aib EE 
【 临床 表现 】 厚 ;4, 室 间隔 缺损 
青紫 ”为 其 证 此 表现 ,其 程 EANNAN SMAKAR REEK, ADULT Ede-E 
窗 的 浅 表 部 位 ,如 层 . 指 ( 趾 ) 甲 床 E e ES P 含量 下 降 , 活 动 耐力 差 , 稍 一 活动 ,如 嘛 活 、 
情绪 激动 .体力 劳动 、 等 , 即 可 
2. 足 中 症状 患 儿 多 有 蹲 踊 症状 ,每 于 行走 、 URRAN TRZ] BERS FIE HH] . 
使 静脉 国 心 血 其 减少 ,减轻 了 心脏 负荷 ,同时 下 肢 动 脉 受 压 ,体循环 阻力 增加 ,使 右 向 左 分 流量 
减少 , 缺 氧 症 状 暂时 得 以 缓解 .不 会 行走 的 小 婴儿 常 喜欢 大 人 抱 起 , 双 下 肢 届 曲 状 - 
3. PARIE GE) 患 儿 长 期 处 于 缺 气 环境 中 ,可 使 指 ( 趾 ) 端 毛细 血管 扩张 增生 ,局 部 软组织 
和 和 肯 组 织 也 增生 肥大 ,表现 为 指 ( 趾 ) 端 脱 大 如 鼓 桶 状 。 
4. 阵 发 性 缺 氯 发作“ 多 见于 婴儿 ,发 生 的 诱因 为 吃 奶 . 避 闪 .情绪 激动 贫血 、/ 
为 阵 发 性 呼吸 用 难 ,严重 fes ERIA DU ilia bes vET-. Kp n P tc i c k^ 
(i Mii 1: 38 EA AZ ^E 127 LESER SES ,引起 一 时 性 肺动脉 梗阻 ， fte. 重 , 年 长 儿 常 诉 头 痛 KAE 
体格 检查 时 , 患 儿 生 cum - 般 均 较 迟 缓 ,智能 发 育 亦 可 能 稍 沙 后 于 正常 同龄 儿 。， 心 而 区 
略 隆起 ,胸骨 左 缘 第 2-4. 肋 间 可 闻 及 开 - 开 级 粗糙 喷射 性 收缩 期 杂音 ,此 为 肺动脉 狭窄 所 致 ,一 般 
无 收缩 期 震颤 ”肺动脉 第 二 心音 减弱 。 部 分 患 儿 可 昕 到 亢进 的 第 三 心音 , 力 由 有 跨 的 主动 脉 传 
玉 ,。 狭 罕 极 着重 者 或 在 阵 发 性 呼吸 困难 发 作 时 可 听 不 到 杂音 。 有 时 可 听 到 侧 支 循环 的 连续 性 
Aereo AESEREX 6 AJI E, ARERI GE) 
【 辅助 检查 】 
血液 检查 周 用 血红 细胞 计数 和 血红 借 自 浓度 明显 增高 ,红细胞 可 达 (5.0~8.0)x 10" 7L. 
i£ 1 1170-2008 1, LAME Ho T UL P, A 53vol w~ 80vol9c、 血 小 板 降低 .凝血 酶 床 时 间 征 长 E it 
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EN 
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2. X 线 检查 


心脏 大 小 一 般 正常 或 稍 增 


型 者 前 后 位 心 影 呈 “多 


Er 
减少 ,透亮 度 增 如 
呈 网 状 纹理 ,25% 


ES 
(图 13-13). 


网 


3. 心电图 J 


狭窄 严重 者 往往 上 

4. 超声 心动 
见 到 主动 脉 内 径 夫 
断 , 并 可 判断 主动 有 
见 到 右 心 
勒 血 流 显 


冠状 动脉 的 走向 。 
【治疗 ] 
1. 内 科 治 疗 


陷 , 上 纵隔 较 宽 ， 
的 患 


E 


1 现 心 
图 


HT 


型 病例 示 电 有 


Voss B p 
E Vic HR UR I Z c s 


心血 管 系统 疾病 


t 状 ”, 即 心 尖 区 
肺 门 血管 影 缩小 
长 儿 可 因 侧 支 循环 形成 ， 
儿 可 见 到 右 位 主动 脉 弓 


\ 肌 劳损 ,可见 n 1s 

二 维 超声 左 心室 长 轴 切 
, 骑 跨 于 室 间 隔 之 上 , 室 间 
££ LOK nh c ih 


SIE c 


C) 一 般 护理 :平时 
注意 护理 ,以 免 引起 阵 发 性 缺 氧 发 作 。 


(2) 缺 氧 发 作 的 治 


上 腺 素 每 次 0.051 
0.1-0.2mg/kg . 


AER 


口服 善 蔡 洛 尔 1~ 3mg/( 


mg/ 


台 疗 : 发 作 轻 者 使 其 取 


T 
B RUE 


EE o F 5% nis 


kg*d). > 


ie t4 


HK, M 
Eet E3, Rit Jk 
,两 侧 肺 纹理 
jp gr 
$355 


肥大 ， 


面 可 
fa 中 
fij T 
此 外 , 右 心室 、 右 心房 内 径 增 大 , 左 心 室内 答 缩 小 ,彩色 多 普 
象 可 见 右 心室 直接 将 血液 注入 骑 跨 的 

5. 心 导管 和 心血 管 造影 
的 患者 应 做 导管 和 血管 造影 


取 胸 膝 位 即 可 缓解 ， 
g 静脉 注射 ,或 普 蔡 洛 尔 每 次 0.1mg/kg: 
内 1.5~5.0mlkg 静脉 注射 
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主动 脉 内 。 
一 般 情况 不 需要 。 对 外 周 肺 动脉 分 支 发 
选择 性 左 心室 及 主动 脉 造影 可 进 


氧 发 作 的 诱因 ,如 贫 


静 , 经 上 述 处 理 后 仍 不 能 有 交 :证 外 科 手 术 修补 。 
l 2. 外 科 治 疗 eol ter 的 不 断 提 高 ,本 病根 治 术 8 
钙 患 者 可 考虑 于 5-9 岁 行 一 期 根治 手术 ,但 临床 症状 明显 


患 儿 也 可 先行 姑息 手术 ,和 
有 锁骨 下 动脉 -肺动脉 


元 全 性 大 动脉 4 


BH tex. Cl 
2-4:] 


PEN 
HU T 


约 


EJ, 
若 不 治疗 ， 


Jit rh 


待 一 般 情况 改善 , 


发 炳 率 
90% f it 


者 在 1 岁 内 死亡 。 


WER Blalock-Taussig FR), EJ 


六 、 完 全 性 大 动脉 


转 位 (complete transposition of the great arteries, c-TGA 


为 0.29%o ~0.3%o, 占 先 大 性 


管 发 育 好 转 后 ,再 行 根治 术 
k - 右 肺 动 


转 位 


心脏 病 总 数 


法 洛 四 联 症 的 


^e 立 在 生 后 6 个 月 后 行 根治 术 . 


8A! X 线 特征 


发 言 不 良 及 体 肺 侧 支 存在 
3E OY ft 7, 


左 心 室 发 育 的 情况 及 


应 经 常 饮水 ,预防 感染 ,及 时 补液 ,防治 脱水 和 并 发 症 : 婴 幼 儿 则 震 特 别 


重 者 应 立即 吸 氧 ,给 了 去 氧 肾 
必要 时 也 


;可 皮下 注射 吗啡 每 次 
以 往 有 缺 气 发 作者 ,可 


血 ,感染 ,尽量 保持 


4 死亡 率 在 不 断 轻 


FR 


日 前 常用 dei 


Ig 596-796 ,男女 


合 术 (Glenn 于 术 ) 等 。 


K 


) 是 新 生 儿 期 最 管见 的 


: . Miti zr yj zd KC Ze Bü pr. Y uh RI HE nA. 主动 脉 倍 

于 有 后 下 方 ， 大 动脉 转 位 时 ,主动 脉 六 下 网 锥 发 达 ,未 被 吸收 , dab chr Ter f 25i a c 

圆锥 姿 缩 ,肺动脉 位 于 左 后 下 方 。 这 样 使 肺动脉 向 后 连接 左 心室 ,主动 脉 向 前 连接 存心 室 ; 证 

KE F PIAT UE i. tj ipi] JUPE e e s o ORE E Ac et ETE I do ATHE 
连接 A ULMA Yet JE A oe ls d el ER FRE. AP] e rud hr do a c e Ap] Ut kc fles S 
UE ARTE K allie pu Pi ASTE Hof JERE 0. RM jc De n n fe oi ut 

J CUBE PH E ad c ps Aes p fi B I i 4) ACC fr, DIR E Ac T AP Qr n Mi t c 


肺 部 。 患 者 必须 依靠 心 内 交通 ( 卵 圆 孔 未 闭 .房间 隔 缺 
未 闭 . 侧 支 血管 ) 进行 
改变 取决 于 是 否 伴随 其 他 


隔 缺 损 ) 或 心 外 交通 (动脉 
(图 13-14)- 本 病 血 流动 力 s 
右 心血 液 沟 通 混合 程度 及 肺动脉 是 否 狭 窑 - 
根据 是 否 合 并 室 
脉 转 位 分 为 3 大 类 : 
1. 完全 性 大 动脉 转 位 而 室 间 隔 完 整 


扩大 肥厚 , 随 正常 的 肺 血 管 蛆 力 下 降 , 左 心室 压力 降低 , 室 间 隔 
两 者 仅 秆 未 闭 的 卵 圆 孔 及 动脉 导管 沟通 混合 ， 


常 偏向 左 心室 ， 


间隔 缺损 及 肺动脉 狭窄 ,可 将 完全 性 大 动 


员 、 室 间 
流 混合 


UE E 


右 心室 负荷 增加 而 


管 系统 疾病 


故 青紫 LUCI SIE i " —À 
2, 完全 性 大 动脉 转 位 合并 室 间隔 缺损 完全 性 大 动脉 转 et te 
i 


位 伴 室 间隔 缺损 ,可 使 左右 心血 液 沟 
但 肺 血 流 量 增加 可 导致 心力 衰竭 。 

3. 完全 性 大 动脉 转 位 合并 室 间 
流动 力学 改变 类 似 法 洛 四 联 证 

【 临床 表现 】 


1. 青紫 出 现时 ,半数 出 生 时 有 
加 ,青紫 逐渐 加 重 . 青紫 为 全 身 性 , 若 同 昌 


THESE. 
2. 充血 性 心力 衰竭 ” 生 后 3~4 

进行 性 充血 性 心力 衰竭 等 症状 。 患 ] 
3. 体格 检查 早期 出 现 杆 状 指 ( 趾 )。 

是 出 自 靠 近 胸 壁 的 主动 脉 新 

则 可 上 听 到 相应 畸形 所 产生 和 


HEJL 


BAZE Jr Wr E R 


通 混合 较 多 ,使 青紫 减轻 ， 


隔 缺 损 及 肺动脉 狭窄 


L 常 发 育 不 良 。 
生 后 心脏 可 无 
QOEM. d EROS RR] 
和 杂音。 如 合并 
Teo 合并 室 间 隔 缺 损 , 可 在 胸骨 左 缘 第 3.4 


Pz 


性 杂音 。 杂 音 较 员 


损 ;4, 动 脉 导管 未 闭 


1, 主 动脉 ;2, 肺 动脉 ;3, 室 间隔 缺 


1 存在 , 绝 大 多 数 始 于 1 个 月 内 。 随 着 年 龄 增长 及 活动 量 增 


二 合并 动脉 导管 未 闭 , 则 出 现 差异 性 发 绀 ,上肢 青紫 较 


出 现 喂养 困难 、 多 汗 . 气 促 . 肝 肿 大 和 肺 部 细 湿 鹃 音 等 


隔 
脉 导管 未 闭 ,可 在 胸骨 左 缘 甸 
肋 间 听 到 全 


S 


明显 杂音 ,但 有 单一 的 响亮 的 第 二 心音 ， 
缺损 或 大 的 动脉 导管 或 肺动脉 犹 窗 等 ， 
2 肋 间 上 听 到 连续 性 杂 


žu ar 


RHE o 


全 收缩 期 合并 肺动脉 狭 罕 ， 
i WWE. —R PIU CR as [8] 


marte 


期 出 现 心 力 衰竭 伴 肺 动脉 高 
[【 辅助 检查 】 
1. X 线 检查 ”主要 表现 
4f /]v , Wir zh ciuis n i , 


玉 ; 但 伴 有 肺 动 


为 :由 于 主 


E JN 


TOKE “EJE” 


KREE DU AE EH RH b , TOIRE I. 


T 


j 


Hl 


脉 干 常 呈 前 后 位 排列 ,因此 正 位 片 见 大 动 


脉 阴影 
了 性 增 大 ;@@ 大 多 数 患者 肺 纹理 增多 oan 


可 在 胸 
隔 缺 损 者 早 


+ 


合并 肺动脉 狭窄 者 肺 纹理 减少 。 

2. 心电图 ”新生 儿 期 可 无 特殊 改变 。 婴 儿 期 示 电 轴 右 偏 , 右 心室 肥大 ,有 时 尚 有 右 心房 肥 
Ax. 肺 血 流 量 明显 增加 时 则 可 出 现 电 轴 正 常 或 左 偏 ,左右 心室 肥大 等 。 合 并 房 室 通道 型 室 间 隔 
缺损 时 电 轴 左 偏 , 双 心 室 肥 大 。 

3. 超声 心动 图 是 诊断 完全 性 大 动脉 转 位 的 常用 方法 。 若 二 维 超声 显示 FE 常 , 心 
室 大 动脉 连接 不 一 做, 则 可 建立 诊断 。 主 动脉 常 位 于 右前 ,发 自 右 心室 ;肺动脉 位 于 左 后 ,发 自 
左 心 室 。 彩色 及 频谱 多 普 味 超声 检查 有 助 于 心 内 分 流 方向 ,大 小 的 判定 及 合并 畸形 的 检 出 . 

4. 心 导管 检查 ”导管 可 从 右 心室 直接 插入 主动 脉 , 右 心室 压力 与 主动 脉 相等 .也 有 可 能 通 
过 卵 癌 孔 或 房间 隐 缺 损 到 左 心 腔 再 人 肺动脉 ,肺动脉 血气 饱和 度 高 于 主动 脉 . 

5. 心血 管 造影 ”选择 性 右 心室 造影 时 可 见 主动 脉 发 自 右 心 室 , 左 心室 千 lk 
AES DEPEVETE E SIKRET Ib zs ACD BR PEE RR RII Ar HEARKE 

【治疗 

诊断 明 俑 后 首先 纠正 低 氧 血 症 和 代 澳 性 酸 中 毒 等 ,如 无 适当 大 小 的 房间 隔 缺 损 , 可 保持 动 
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脉 导管 开放 直到 手术 . 

1. 姑息 性 治疗 方法 

(1) 球 演 房间 隔 成 形 术 (Rashkind procedure): 缺 气 严 重 而 又 不 能 进行 根治 手术 时 可 行 球 比 房 
间隔 造 漏 或 房间 隔 缺 损 扩 大 术 , 使 血液 在 心房 水 平 大 量 混 合 , 提 高 动脉 血 氧 饱和 度 ,使 叫 儿 存活 
至 适合 根治 手术 。 
(2) 肺动脉 环 缩 术 ;完全 性 大 动脉 转 位 伴 大 型 
预防 充血 性 心力 衰竭 及 肺动脉 高 
2. 根治 性 手术 

(1) 生理 纠 治 术 (Senning 或 Mustard 手术 ): 可 在 生 后 1~12 个 月 内 进行 , 即 用 心包 膜 及 心房 
壁 在 心房 内 建成 板 障 ,将 体循环 的 静脉 血 导 向 二 尖 器 口 而 入 左 心室 ,并 将 肺静脉 的 回流 血 导向 
三 尖 注 口 而 入 布 心室 ,形成 房 室 连接 不 一 至 及 心室 大 血 和 过 不 一 致 ,以 达到 生理 上 的 纠 治 。 

(2) 解剖 纠正 手术 (Switch 手术 ): 可 在 生 后 2 周 内 进行 , 即 主 动脉 与 肺动脉 互 换 及 冠状 动脉 
再 植 ,达到 解剖 关系 上 的 纠正 . 手术 条 件 为 : 左 /各 心室 压力 比 >0.85, 左 心室 射 血 分 数 >0.45, 左 
心室 舒张 末期 容量 > 正常 的 90% , 左 心 让 厚度 >4~4.5mm, 室 壁 张力 <12 000 达 因 /em- 


为 行 肺动脉 环 缩 术 ， 


问 隐 缺损 者 ,可 在 6 个 月 
玉 引 起 的 肺 血管 病变 


第 五 节 ”病毒 性 心肌 炎 


心肌 炎 是 由 各 种 感染 或 其 他 原因 引起 的 心肌 间 质 炎症 细胞 浸润 和 邻近 的 心肌 细胞 坏死 , 导 
致 心 功能 障 得 和 其 他 系统 损害 的 疾 。 最 常见 的 是 病毒 性 心肌 炎 (viral myocarditis), 其 病理 特 
征 为 心肌 细胞 的 坏死 或 变性 ,有 时 病变 也 可 累及 心包 或 心 内 膜 。 儿 童 期 的 发 病 率 尚 不 确切 。 国 
外 资料 显示 本 病 非 常见 病 - 

【病因 】 
童心 肌 炎 的 常见 病毒 有 柯 萨 奇 病毒 (B 组 和 A 组 ),. 埃 可 病毒 . 疹 艇 灰质 炎 病 毒 . 腺 病 
:性 肝炎 病毒 .流感 和 副 流 感 病毒 .麻疹 病毒 .单纯 疱疹 病毒 以 及 流行 性 腮腺 炎 病 毒 等 
的 是 ,新 生 儿 期 柯 萨 奇 病毒 B 组 感染 可 导致 群体 流行 ,其 死亡 率 可 喜 达 50% 以 上 。 
制 】 
本 病 的 发 病 机 制 尚 不 完全 清楚 。 但 随 着 分 子 病毒 学 .分 子 免疫 学 的 发 展 .揭示 出 病毒 性 心 
肌 炎 的 发 病 机 制 涉及 病毒 对 被 感染 的 心肌 细胞 的 直接 损害 和 病毒 触发 人 体 自身 免疫 反应 而 引 
十 的 心肌 损害 。 病 毒性 心肌 炎 和 急性 期 , 柯 萨 奇 病毒 和 腺 病毒 等 通过 心肌 细胞 的 相关 受 体 侵入 心 
肌 细 胞 ,在 细胞 内 复制 ,并 直接 损害 心肌 细胞 ,导致 变 性 ,坏死 和 溶解 。 机 体 受 病毒 的 刺激 ,激活 
细胞 和 体液 免疫 反应 ,产生 抗 心肌 抗体 .白细胞 介 素 -Je 、TNF-e 和 Y- PUER 
条 附 因子 ,促使 细胞 毒性 T 细 胞 (CD8”) 选择 地 向 损害 心肌 组 织 番 附 .浸润 和 4 
【 临床 表现 】 
1. 症状 表现 轻重 不 一 ,取决 于 年 龄 和 感染 的 急性 或 必 
JI .活动 受 限 , 心 :症状 ,少数 重症 患者 可 发 生 心力 训 
兄 , 侈 广 率 高 。 部 分 患 省 呈 慢 性 进程 ,演变 为 扩张 型 心肌 病 。 新 生 
热 . 反 应 低下 ,呼吸 困难 和 发 维 , 常 有 神经 , 肝 和 肺 的 并 发 症 

2. 体征 “ 心 腑 有 经度 扩大 , 伴 心动 过 速 心 音 低 印 及 奔 马 律 ,可 导 敏 心 力 衰竭 及 名 及 等 
复 心 力 衰竭 者 , 心 腓 明显 扩大 , 肺 部 出 现 湿 哆 音 及 肝 . 脾 肿 大 ,呼吸 急促 和 发 引 , 重 症 患者 可 
发 生 心 源 性 休克 ,脉搏 细 暗 , 血 奈 下 降 

[ 辅助 检查 ] 

1. 心电图 可见 严重 心律 失常 :包括 各 种 期 前 收缩 . 室 于 性 和 室 性 心动 过 速 、 房 额 和 宝贵 、 
- 度 或 度 房 室 传导 阳 灌 CAV block): 心肌 受 黑 明显 时 可 见 开 波 降低 、ST-T 彼 改变 ,但 是 心 电 


上 


jf 


3E 


aJe ABAE Fb jai Z 
竭 并 发 严重 心律 失常 心 源 性 体 
L 患 病 时 病情 进展 快 ,常见 高 


M 寺 异 性 ,强调 动态 观察 的 重要 性 . 


; th 
" ERRIRE CCPR): 在 Mind 增高 .其 中 以 来 自 心肌 的 同 工 酶 (CK-MB) 为 主 。 血 清 乳 酸 
脱氧 酶 (SLD 生 D) 问 LAR EI MI 期 诊断 有 提示 意义 。 


(2) 近年 来 通过 随访 枫 察 e y UNES armar CeTnI 或 cTnT) 的 变化 对 心肌 炎 诊 断 的 特异 性 
更 强 (EURE A n 

3. 超声 心动 图 检查 可 显示 心房 ,心室 的 扩大 ,心室 收缩 功能 受 损 程度 ,探查 有 无 心包 积 液 
以 及 潍 腊 功能 

4. 病毒 学 诊断 ”疾病 星期 可 从 咽 拭 子 . 咽 冲洗 液 . 盖 便血 液 中 分 离 出 病毒 ,但 需 结 合 血清 
抗体 测定 才 更 有 有 意义。 恢复 期 血清 抗体 滴 度 比 急性 期 有 4 信 以 上 增高 ,病程 早期 血 中 特异 性 
IgM 抗体 泣 度 在 1:128 以 上 利用 聚合 酶 链 反 应 或 病毒 核酸 探 针 原 位 杂交 , 自 血 液 或 心肌 组 织 
中 查 4 JR BEA RNI fE Ay MS Ip de Ce TERI ER 

. 心肌 活体 组 织 检查 仍 被 认为 是 诊断 的 金 标准 ,但 由 于 取样 部 位 的 局 限 性 ,及 患者 的 依 

m MEHIDE 

【诊断 ) 

1. 临床 诊断 

a) 心 功 能 不 全 , 心 源 性 休克 或 心 脑 综 

(2) 心脏 扩大 X 线 .超声 心动 图 松 

(3) 心 电 风 改变 :以 R 波 为 主 的 2 个 或 2 个 以 上 主要 导 联 (LI avF、Vs 导 联 ) 的 ST-T 改 变 
持续 4 天 以 上 伴 动态 变化 , 守 房 、 房 室 传导 阻 滞 , 完 全 性 右 或 左 束 支 传导 阻 滞 , 成 联 律 、 多 型 .多 
源 成 对 或 并 行 期 前 收缩 . 非 房 室 结 及 房 室 折 返 引 起 的 蜡 位 性 心动 过 速 , 低 电压 (新 生 儿 除外 ) 及 
Bá QU. 

(4) CK-MB FRPS exc UUULES E [3 Ce TuE 或 eTnT) 阳性 。 

2. 病原 学 诊断 
(1) 确诊 指标 : 自 心 内 膜 ,心肌 ,心包 (活体 组 织 检查 病理 ) 或 心包 穿刺 液 检查 发 现 以 下 之 一 
者 可 确诊 :分 离 到 病毒 ;@ 用 病毒 核酸 探 针 查 到 病毒 核酸 ;@@ 特 异性 病毒 抗体 阳性 - 
(2) 参考 依据 :有 以 下 之 一 者 结合 临床 表现 可 考虑 心肌 炎 由 病毒 引起 :四 自 数 便 . 咽 拭 子 或 
血液 中 分 讽 到 病毒 ,县 恢复 期 血清 同型 抗体 泣 度 较 第 一 份 血清 升 高 或 降低 4 倍 以 上 ;@ 病 程 早 
期 血 中 特异 性 IBM 抗体 阳性 ;@@ 用 病毒 核酸 探 针 自 患 儿 血 中 查 到 病毒 核酸 。 
(3) 确诊 依据 :具备 两 项 临床 诊断 依据 可 临床 诊断 。 发 病 同时 或 发 病 前 1~3 周 有 病 毒 
的 证 据 支持 诊断 :9 同时 具备 病 点 学 确诊 依据 之 一 者 ,可 确诊 为 病毒 性 心肌 炎 ;@ 具 备 病原 学 参 
考 依据 之 一 者 ,可 临床 诊断 为 病毒 性 心肌 炎 ; 国 凡 不 具备 确诊 依据 ,应 给 予 必要 的 治疗 或 随 诊 ， 
根据 病情 变化 ,确诊 或 除外 心肌 炎 。 应 除外 风湿 性 心肌 炎 、 中 JUL 先天 性 心脏 病 .由 风 
病 以 及 代谢 性 疾病 (如 甲状 腺 功能 亢进 症 ) 引 起 的 心肌 损害 、 原 发 性 心肌 病 、 原 发 性 心 内 
中 弹力 纤维 增生 钙 、 先 大 性 房 室 传导 阻 沾 心脏 自主 神经 功能 异常 、B 受 体 功能 亢进 及 药物 引起 
ff t» b, d ice 

【治疗 】 

3. 休息 EPE ERIRE ,减轻 心脏 负荷 。 

2. 药物 治疗 

OD 对 于 仍 处 于 病毒 血 症 阶段 的 早 4 


合 征 。 
具有 表现 之 一 。 


t 


DRE, AT YEDIR RAIT AITA E 

(2) 改善 心肌 营养 :1,6 ER RIAT F 心肌 能 其 代谢 ,促进 受 损 细 胞 的 修复 ,同时 可 
选用 大 剂量 维生素 CZAR CoQ E 和 维生素 Beos ! i; 脉 饮 ERE CIRR SE 

(3) AGREES BIER E I| a PEE 8 E FE DAC LARA tdt 


AR 


三 童心 血管 系统 疾病 


(4) 皮质 激素 :通常 不 使 用 。 对 重型 患者 合并 心 源 性 休克 致死 性 心律 失常 (三 度 房 室 传导 阻 
Dd . 室 性 心动 过 速 ) 心 肌 活体 组 织 检查 证 实 慢 性 自身 免疫 性 心肌 炎症 反应 者 应 足 量 .早期 应 用 。 

(5) 心律 失常 治疗 :参见 本 章 第 八 节 。 

(6) 其 他 治疗 :可 根据 病情 联合 应 用 利尿 剂 . 洋 地 黄 和 血管 活性 药物 ,应 特别 注意 用 洋 地 黄 
时 饱和 量 应 较 常 规 剂量 减少 ,并 注意 补充 氯 化 钾 ,以 避免 洋 地 黄 中 毒 : 


ny 


第 六 节 ” 心 内 腊 弹 力 纤维 增生 症 


心 内 膜 弹力 纤维 增生 症 (endocardial fibroelastosis) 的 主要 病理 改变 为 心 内 膜 下 弹力 纤维 及 
胶原 纤维 增生 ,心脏 扩大 ,心室 壁 和 心 内 膜 增 厘 ,心室 收缩 和 舒张 功能 下 降 。 多数 于 1 岁 以 内 发 
病 。 病 因 尚 未 完全 明确 ,部 分 病例 可 能 由 病毒 性 心肌 炎 发 展 而 来 ; 心 内 膜 供血 不 足 及 富 内 缺 毛 
亦 很 可 能 为 发 病 的 原因 。 原 发 性 心 内 膜 弹力 纤维 增生 症 没有 明显 的 游 膜 损害 和 其 他 先天 性 心 
脏 畸 形 ; 而 继 发 性 心 内 膜 弹力 纤维 增生 症 有 左 心 梗阻 型 先天 性 心脏 病 , 如 严重 主动 脉 缩 罕 . 左 心 
发 育 不 良 综合 征 , 主 动脉 淤 闭 锁 或 锋 罕 。 

KÆR ) 
主要 表现 为 充血 性 心力 衰 竟 , 按 症状 的 轻重 缓急 

1 暴发 型 起 病 急骤 ,突然 出 现 呼吸 困难 . 口 展 发 绀 .面色 苍白 ,烦躁 不 安 .心动 过 速 .心音 
减低 ,可 闻 及 奔 马 律 , 肺 部 常 闻 及 干 .湿性 嚼 音 , 肝 脏 增 大 ,少数 出 现 心 源 性 休克 .甚至 于 数 小 时 
内 狂 死 。 此 型 多 见于 6 个 月 内 的 婴儿 。 

2. 急性 型 ”起 病 亦 较 快 ,但 心力 衰竭 发 展 不 如 暴发 型 急剧 . 炎 , 肺 部 出 现 细 
湿 蚁 音 。 部 分 患 儿 因 心 腔 内 附 壁 血 栓 的 脱落 而 发 生 脑 栓塞 。 此 型 发 病 年 龄 同 暴发 型 。 如 不 及 
UN 多 数 死 于 心力 衰竭 

. 慢性 型 ”症状 同 急性 型 ,但 进展 缓慢 , 患 儿 生 长 发 育 多 较 落后 . 经 适当 治疗 可 获得 缓解 ， 
wap ee 

[ 诊断 ] 

除 发 病 年 龄 特点 和 临床 表现 以 充血 性 心力 衰竭 为 主 以 外 ,实验 室 检查 亦 有 其 特点 :心电图 
有 重要 价值 ,多 呈 左 心室 肥大 ,少数 表现 为 右 心室 肥大 或 左 . 右 心室 合并 肥大 ,可 同时 出 现 ST 段 、 
了 波 改变 以 及 房 室 传导 阻 滞 。X 线 改 变 以 左 心室 肥大 为 明显 , 左 心 缘 搏 动 多 减弱 , 肺 纹理 增多 。 
超声 心动 图 有 决定 性 作用 左 心房 , 左 心 室 增 大 , 左 心 室 后 壁 和 室 间 隔 增 厚 , 左 心 宣 oe 
必要 时 可 行 左 心 导管 检查 , 左 心室 舒张 压 增高 ,其 波形 具有 诊断 意义 选择 性 造影 则 可 见 左 
室 增 大 、 室 壁 增 厚 及 排 空 延迟 。 


z 


正 性 肌 力 药物 ， Lye ea 使 用 时 间 最 少 要 2 年 左右 。 
在 无 禁忌 证 的 情况 下 可 同时 选用 血管 紧张 烷 转 换 酶 捉 制 剂 、B 受 体 阳 洁 剂 。 肾 上 腺 皮质 激素 使 
用 时 间 不 家 过 长 
合并 肺 部 感染 时 ,应 给 予 抗生素 等 治疗 。 
本 病 如 不 治疗 ,大 多 于 2 岁 前 死亡 。 对 洋 地 黄 反 应 良好 而 又 能 长 期 坚持 治疗 者 预后 较 好 ， 
HG Fe fi op fe 


第 七 节 b AN BH X 


心 内 膜 炎 (endocarditis) ) 指 由 各 种 原因 引起 的 心 内 膜 炎 症 病变 , 常 累及 心脏 澡 腊 ,也 可 囚 及 
宝 问 阳 缺 损 处 . 心 内 壁 内 膜 或 未 闭 动 肪 导管 .动静 脉 岂 每 处 AET [分 为 感染 性 和 韭 感染 性 丙 


大 类 。 非 感染 性 心 内 i i: 包括 :风湿 性 心 内 膜 炎 , 类 风湿 性 心 内 膜 炎 ,系统 性 红斑 狼疮 性 心 内 膜 


心血 管 系 


炎 ,、 新 生 儿 急性 症状 性 心 内 腊 灾 等 ,本 节 主 要 阐述 感染 性 心 内 膜 炎 。 


感染 性 心 内 膜 炎 (infective endocarditis)809c 以 上 由 链球 菌 和 葡萄 球菌 所 致 。 微 生物 除了 最 


常见 的 细菌 外 . 尚 有 真菌 .家 原 f 
科 手术 的 进步 .感染 性 心 内 腊 炎 死亡 


`“ 克 次 体 及 病毒 等 。 


近年 来 随 着 新 型 抗 和 4 


管 检查 的 广泛 开展 .长 期 静脉 插 管 输液 的 增多 等 因素 ,本 病 的 发 病 率 并 无 显著 下 降 。 


【病因 ] 

1. 心脏 的 原 发 病变 9007 的 感染 性 心 内 膜 炎 患者 
病 最 为 多 见 , 约 占 80% . 宗 问 隔 缺 损 、 动 用 1] 
JA PE SERI, — o KERT 
近年 感染 性 心 内 膜 炎 常 
2. 病原 体 LEE : 
P EAS ERDSL . 产 气 杆菌 等 
性 心 内 膜 炎 由 一 种 以 上 的 


risp 常见 IFAT 


体 摘除 术 : 近年 心 导 


Eat 


均 有 原 发 心脏 病变 ,其 中 以 先天 
等 较 常见 ;后 天 性 心脏 病 , 如 
dp iow Fdo RT JE e LEE S DARET AEO IER S de 


TAN. 
8. 诱发 因素 约 1/3 MAJUA den AIL EOS AA RR RE 
PEN ARATE A TORRA 2D PLÉDRUEOR IT IEEE. 


的 不 断 出 现 ,外 
已 显著 下 降 , 但 由 于 致 病 微生物 的 变迁 、 心 脏 手术 和 心 导 


性 心脏 


o ss € EAAS, cu en 
E 多 。 少数 情况 下 ,感染 


也 是 感 


染 性 心 内 膜 炎 的 重要 诱发 因素 之 一 ,其 他 诱发 因素 有 长 期 使 用 抗生素 . 糖 皮质 激素 和 免疫 抑制 
剂 等 - 

【 病理 和 E: 

正常 人 口腔 上 呼吸 道 常 聚焦 一 些 细菌 .一 般 不 会 致 病 ,只 有 在 机 体 防御 功能 低下 时 可 侵 
人 血 流 , 特 别 是 口腔 感染 .拔牙 Us E IER T E2 A it ic. 25:0 EE PLE PIS RE DER TE TER 
ae ende 生 缺 损 时 ,细菌 易 在 动脉 内 膜 表 面 竺 着 .繁殖 ,从 而 形成 心 内 膜 

-但 尚 需 存在 双 侧 心室 或 大 血管 差 .能 够 产生 高 速 的 血 流 , 冲 击 心 内 膜 面 ,使 之 
MORSET ^E e step j 血小板 和 纤维 蛋白 聚积 .形成 无 菌 性 次 生物 。 当 有 菌 血 症 时 ， 
di 定植 和 繁殖 ,形成 有 菌 歼 生物 。 

受累 部 位 多 在 压力 低 的 一 侧 , 如 室 间隔 缺损 感染 性 见于 缺损 的 右 缘 , — 22 3E 

隔 叶 及 肺动脉 洲 ;动脉 导管 未 闭 在 肺动脉 侧 ; 主动 KRAM 全 在 左 心室 等 。 锋 窄 锥 孔 及 异 


常 通道 两 侧 心 
生物 。 


室 或 管 腔 


和 白细胞 .红细胞 .纤维 蛋白 .胶原 纤维 和 致 病 微生物 科 
ETL; F RAIER RFL L, oy EE RIER. 
TURIS oe. cg sx. E e as e ep KERE T e 
At Hz P] SE ea 38 f it brc RT AT ri Fe I , BE f vc C 
子 引 起 肺 
y^ Hz Hz BR ua, , BI 欧 氏 小 结 (Oslers node). 肾 栓塞 时 可 臻 
脑 栓 塞 时 可 发 生 脑 膜 . 脑 实质 、 疹 散 、 脑 神经 等 浆 温 性 炎 ; 
内 动脉 瘤 人 破裂 等 病变 ”后 者 破 型 可 引起 颅 内 各 部 位 的 出 ! 
[Iti 
临床 表现 及 其 严 ERU n 合并 症 
现 不 典型 ,与 脓 毒 症 及 
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脑膜 炎 .肺炎 等 "Ms: den n. diss MEE pid A — KSk. a Ü 
是 最 常见 的 症状 ,体温 多 数 超过 385C, 热 而 — S 少数 病例 体温 可 下 


基本 病理 改变 是 心 淤 膜 . 心 内 膜 及 大 血管 内 膜 面 附 着 疣 状 感 


; 左 心 的 栓 子 引起 肾 、 脑 \ 脾 .四 肢 、 肠 系 膜 等 到 


ORI 


TE 


ze Ja] B4 Fi 7] 2 BRE i EER BA E , ER 7] [EC 09 — Dite 52 JE xit ri, e FZE 


痪 生物 。 殉 生物 由 血小板 、 


成 。 CEARR KIZEE W ET BORRE TRA ~ 


RIRIK FLO Mis m 心肌 脓肿 、 室 


到 全 身 血管 ,与 


A > 


MED EN 
梗死 .局 灶 m^ 或 弥 


Ai. rue f. PESE RE EH HL 


3r: JL TE 的 


D 


BRF 


RRE ,产生 出 血 、 水 肿 、 脑 软 tk] 脑 脓 肿 . 占 


司 隔 穿 


X 44 


临床 表 


引起 的 骨髓 炎 、 
DEF: 


心 功能 


第 十 心血 管 系统 疾病 


全 及 心脏 杂音 :部 分 病例 呈现 心 功能 不 全 或 原 有 心 功能 不 全 加 重 。 (il E Sen TE IL ZEE 
ie EKSE. E E zi ,或 使 原 有 的 杂音 性 质 . 响 度 发 生 改 变 ,但 
ARREZ OMEIA : ERE CER a BE, CT Jr ho E SFR D e Hz NO 及 Janeway Nd 和 
足 底 红斑 或 无 压痛 的 出 血性 瘀 点 ) 较 少见 。 qe 32 ME Oli V id IER La A RE LA ad A 
的 重要 合并 症 ,可 出 现 相 关 部 位 的 缺 血 、 出 血 症状 (如 胸痛 、 偏 竣 、 血 尿 和 腹痛 等 un -征象 
35 GE) FR F tH ift CERT RAR), Osier 结 节 [ 指 ( 趾 ) 掌 面 红 色 皮下 结 节 及 Roth XXE CIRJIE HIDE 
出 血 斑 , 中 央 苍 白 ) 均 不 是 下 特有 的 症状 ,临床 较 少 见 。 人 免疫 复合 物性 肾 小 奈 时 炎 可 见于 部 分 
TE 病例 ,可 表现 为 血尿 、 肾 功能 不 全 

[ 实验 室 检查 】 

1. 血 培养 d 细菌 丧 养 阳 狂 是 和 
持续 在 1 周 以 上 , 且 原 有 心脏 
尚 应 做 药物 敏感 试验 。 
性 血 培养 的 80% 以 上 。 

2. 超声 心动 图 心 内 膜 受 损 的 超声 心动 网 征象 主要 有 约 生 物 MERR RESET , 心 内 修 
补 材料 部 分 裂 开 , 心 内 脓肿 及 人 工 滁 膜 久 周 月 有 种 等 。 dez JL TE 病例 中 ,超声 心动 网 检查 可 见 心 
内 膜 受 损 征象 者 约 占 85%. 

3. CT ”对 怀疑 有 颅 内 病变 者 应 及 时 进行 CT 检查 ,了解 病变 的 部 位 和 范围。 

4. 其 他 血 常 规 可 见 进 行 性 贫血 ,多 为 正 细胞 性 贫血 ,白细胞 数 增高 ,中 性 粒 细 胞 比例 升 
高 ,血沉 加 快 ,C- 反应 蛋白 阳性 ,血清 球 蛋 白 常 增多 ,免疫 球 蛋 自 升 高 ,循环 免疫 复合 物 及 类 风湿 
因子 阳性 , 尿 常 规 有 红细胞 ,发 热 期 可 出 现 蛋白 尿 。 

【诊断 】 

1. 病理 学 指标 ”QO 效 生物 (包括 已 形成 栓塞 的 ) 或 心脏 感 ? 
中 次 生物 或 心脏 感染 组 织 经 病理 检查 证 实 伴 活 动 性 心 内 膜 炎 。 

2. 临床 指标 

(1) 主要 指标 

D 血 培养 阳性 :分别 2 次 血 培养 有 相同 的 感染 性 心 内 膜 炎 的 常见 微生物 (草绿 色 链 球 记 
黄色 葡萄 球菌 ,凝固 酶 明 性 葡萄 球菌 . 肠 球菌 等 )。 
2) 心 内 膜 受累 证 据 (超声 心动 图 征象 ): 附 着 于 淤 膜 , 激 腊 装置 心脏 或 大 血管 内 膜 、 人 工 
PRE KIZEE ORRA RAI 人工 瓣膜 或 缺损 补 片 有 新 的 部 分 裂 开 ;@ 心 腔 内 脓肿 。 

(2) 次 要 指标 

1) 易 感染 条 件 : 基 而 心脏 疾病 ,心脏 手术 , 心 导 管 术 .经 导管 介入 治疗 .中 心静 脉 内 置 管 等 。 

2) 较 长 时 间 的 发 热 二 385C , 伴 贫血 

3) 原 有 的 心脏 杂 首 加 重 , 出 现 新 的 心脏 杂音 ,或 心 功能 不 全 

4) 血管 征象 . 重要 动脉 栓塞 .感染 性 动脉 瘤 DE Ji pA: , 颇 内 出 血 .结膜 出 血 Janeway BE; 

5) 免疫 学 征象 ; 肾 小 球 肾炎 .Osier 结 节 .Both JE .类 风湿 因子 阳性 

6). 微生物 学 证 据 : 血 培 养 阳性 ,但 未 符合 主要 标准 中 的 要 求 

[【 治疗 】 

总 的 原则 是 积极 抗 感染 ,加强 支持 疗法 ,但 在 应 用 抗生素 之 前 必须 先 做 几 次 血 培养 和 药物 
用语 二 验 , 以 期 对 选用 抗 皇 素 及 剂 旺 提 供 指导 

1. 抗生素 “应 用 不 则 是 早期 .联合 e ht .是 疗程 .选择 敏感 的 抗生素 ， 在 其 体 应 用 时 ,对 个 
问 的 病原 菌 感染 选用 不 同 的 抗生素 抗生素 应 连用 4~8 周 ,用 至 体温 正常 , 丛 赛 现象 消失 ,周围 
而 象 、 册 沉 恢 复 正 常 , 血 培养 明 性 ” 停 药 8 周 后 需 复 查 血 培养 

2. 一 般 治疗 ”包括 细心 护理 .保证 患者 充足 的 热 基 供 应 ,可 少量 多 次 得 新 鲜血 或 血 桨 ,也 可 


诊 感 染 性 心 内 膜 炎 的 重要 依据 , 几 原 因 未 明 的 发 热 , 体 温 
入 应 反复 多 次 进行 血 培 养 , 以 提高 阳 中 45 MILES 5 BATE, 
最 常见 的 病原 菌 为 草绿 色 (B ELE) BEER UT s vC C0 108] A ER 8d , 约 占 阳 


ifi) 
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AG EET RIER RU I 
3. 手术 治疗 ”近年 旺 期 外 科 治 疗 感染 性 心 内 膜 炎 取得 了 良好 效果 。 手 术 指 征 为 :中 小 腊 


度 心力 误 竟 :了 抗 生 索 使 用 1 周 以 上 仍 高 热 , 歼 生 物 增 大 ;G@) 反 复发 生 栓 塞 ; 


【 预 后 和 预防 】 
合理 应 用 抗生素 演 疗 以 来 , 近 人 生病 
BAREM. AT 先天 性 或 WU ET EDI 


FTI FER. IAEN E ms ETT RES 
33 fi] 48 JLSE SEI UE RE LIE TAE , BERERA Li DAT s PLU 
C TT 1 腔 T-AR Jh B Hd RARE , 心 导 管 检查 和 心 及 手术 时 .可 于 术 前 1~2 小 时 及 术 后 48 
才 使 用 抗 生 索 治疗 


第 八 节 ”小 儿 心 律 失常 


儿童 时 期 如 果 心 脏 的 心肌 细胞 兴奋 性 ,传导 性 和 自律 性 等 电 生 理发 生 改 变 , 都 可 导致 心律 

失常 (cardiac arrhythmia). 儿科 的 心律 失常 可 以 是 先天 性 的 ,也 可 以 是 获得 性 的 :如 风湿 热心 

过 ;药物 或 心 星 手术 后 、 心 律 失 常 的 主要 危险 是 由 此 产生 的 严重 心动 过 缓 或 心 

动 过 速 ， RISESCUHHUEERO RE fc. 3e a üea AER ETE. KERORA KITEN ENE . 

如 单纯 房 性 ` 室 性 期 前 收缩 可 存在 于 正常 儿童 中 ,准确 判断 心律 失常 是 否 对 生命 构成 威胁 非常 
重要 。 


期 前 收缩 

期 前 收缩 (premature beat) 是 由 心脏 异 位 兴奋 灶 发 放 的 冲动 所 致 ,为 小 儿 时 期 最 常见 的 ， 心律 
失常 。 异 位 起 搏 点 可 位 于 心房 . 房 室 交 界 或 心 织 . 分 别 引 起 房 性 、 交 界 性 及 室 性 期 前 收缩 ， 
其 中 以 室 性 期 前 收缩 为 多 见 . 

【病因 ) 

常见 于 无 器 质 性 心脏 病 的 小 儿 。 可 由 疲劳 、 精 Na 自主 神经 功能 不 稳定 等 引起 ,但 也 可 
发 生 于 心肌 炎 先天 性 心脏 病 或 风湿 性 心脏 病 的 小 儿 。 另外 ,药物 (如 拟 交感 胺 类 , 洋 地 黄 aee 
丁 ) 中 毒 及 缺 氧 . 酸 碱 失 衔 .电解 质 紊乱 ( 低 血 钾 ), 心 导管 检查 ,心脏 手术 等 均 可 引起 期 前 收缩 : 
健康 学 龄 儿童 中 约 1%~2% 有 期 前 收缩 。 
【临床 表现 ) 
小 儿 症状 较 成 人 为 轻 , 常 铀 乏 主 诉 。 个 别 年 长 儿 可 诉 心怀 ,网 问 .不 适 。 期 前 收缩 的 次 数 因 
人 而 异 , 同 ani 儿 在 不 同时 间 亦 可 有 较 大 出 入 。 某 些 患 儿 于 运动 后 心率 增 快 时 期 前 收缩 减少 ， 
但 也 有 反而 增多 者 。 后 P 示 可 能 同时 存在 器 质 性 心脏 病 。 为 了 明确 诊断 ,了 解 期 前 收缩 的 性 


质 , 必 须 进 行 心 电 几 检查 .根据 心电图 有 无 已 波 的 存在 .已 波 的 形态 PR 间 期 的 长 短 以 及 QRS 
波 的 形态 来 判断 期 前 me 于 何 种 类 型 . 
【 辅助 检查 】 


1. 房 性 期 前 收缩 的 心电图 特征 ”DP' 波 提 前 ， x jiitji-— zB T USOS LCD PR 问 期 在 正 
"i d. H8] s CI iA ji Je (X. P n] D A SE e s e P ETE QRS 波 则 为 心 宇内 差异 传导 所 敏 ( 图 
13-15). 


E 


交界 性 期 前 收缩 的 心电图 特征 D QRS Df JEA IRURE" EE SE PEE HL] DW 

前 收缩 所 产生 的 QRS 波 前 或 后 有 道行 已 UE. P R«0.10 fb. imp P un] ORS WE e BETA 

A. ONAE EREA CIEL 13-16). 

3. 室 性 期 前 收缩 (ventricular premature bea 的 心电图 特征 D QRS 波 提前 ,其 前 无 异 位 
WD QRS DLEA ,畸形 眉 波 与 主 波 方向 相反 ; 国 期 前 收缩 后 多 伴 有 完全 代 偿 间 砍 ( 图 13-17) 
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图 13-15” 房 性 期 前 收缩 的 心电图 特征 
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主 滤波 器 : 开 ADSs 滤 波 器 : 开 
Z] 13-16 ”交界 性 期 前 收缩 的 心电图 特征 
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主 滤波 器 : 开 ADS 滤 波 器 : JF 
图 13-17 ” 室 性 期 前 收缩 的 心电图 特征 


必须 针对 基本 病因 治疗 原 发 病 。 一 般 认为 , 若 
虽 频 发 旦 联 律 性 ,但 形态 一 致 ,活动 后 减少 或 消失 则 不 需 用 
多 年 ,但 不 少 患 者 最 终 自行 消退 。 对 在 器 质 性 心脏 
电 图 上 明 多 源 性 者 , 则 应 予以 抗 心 律 失常 药物 治疗 。 
FAE D ARER IKE p 受 体 阻 洲 剂 。 房 性 期 前 


tir Jr 
至 性 期 前 收缩 必要 时 可 选用 利多 卡 因 、 美 西 律 和 葛 雷 


pu d 


UE E 


i 期 前 收缩 次 数 不 多 ,无 自 党 


病 基 人 础 上 
根据 期 前 收缩 的 不 同类 型 选用 药物 


EAER ,或 期 前 收缩 
药 治疗 。 有 些 患 者 期 前 收缩 可 持续 
出 现 的 期 前 收缩 或 有 自觉 症状 、 心 
可 服 
用 以 上 药物 无 效 , 可 改 用 洋 地 黄 类 


JD: 


ES: LIELS 


阵 发 性 室 上 性 心动 过 速 (paroxysmal supraventricular tachycardia) 是 小 儿 最 常见 的 异 位 快速 
心律 失常 。 是 指 Pa. 在 希 氏 来 以 上 的 心动 过 速 。 主 要 由 折返 机 制造 成 ,少数 为 自律 性 增高 


或 平行 心律 。 本 病 是 对 药物 反应 良好 的 儿科 急症 之 一 。 车 不 及 时 治疗 , 易 致 心力 衰竭 。 本 病 可 
发 生 (ETEEN AR E AEBQUSHBDSGURSJURIASESUD, 


H 


= 于 先天 性 心脏 病 RS er GE GIK \ 心 内 膜 弹力 纤维 增生 症 等 疾病 的 基础 上 。 但 
多 数 患 儿 无 器 质 性 心脏 疾患 。 感 染 为 常见 诱因 ,但 也 可 因 疲 劳 .精神 紧张 .过 度 换 气 . 心 脏 手 术 
时 和 手术 后 . 心 导 管 检 查 等 诱发 
【 临床 
小 儿 常 突然 烦躁 不 安 .面色 青 灰 .皮肤 
EKJL nT FLUR SR oc PCIE uS 
发 作 可 持续 数秒 钟 至 数 日 .发 作 停 止 时 心 
完全 一 致 ,发 作 时 心 府 较 固 定 而 规则 等 
(HBBE 
1. X 线 检查 ”取决 于 库 来 有 无 心 胜 器 质 性 病变 和 心力 衰竭 。 透 视 下 见 心 脏 冲 动 减弱 。 
心电图 检查 P 波 形态 异常 ， es \. 常 与 前 一 心动 的 T 波 重合 ,以 致 无 法 辨认 。 
i 生 ( 图 13-18)。 发 作 持 续 时 间 较 久 者 ,可 有 暂时 性 ST 段 及 T 波 改变 。 部 分 患 儿 
在 发 作 间 钦 期 可 有 预 激 综合 征 表现 。 有 时 需 与 窦 性 心动 过 速 及 室 性 心动 过 速 相 鉴 别 。 


BN ahah s 


湿 冷 、 | 快 .脉搏 细弱 , 常 伴 有 干咳 ,有 了 时 呕吐 。 
i 兽 快 在 160-300 次 /分 之 间 ,一 次 
“。 此 外 ,听诊 时 第 一 心音 强度 
本 病 的 特 it. 发 作 持续 超过 24 小 时 者 易 引 发 心力 


V $ 
l i i 
| i j pes E 
主 滤波 器 : 开 ADS 滤 波 器 : JF 
图 13-18 阵 发 性 室 上 性 心动 过 速 
治疗 ) 


. 兴奋 迷走 神经 终止 发 作 :心脏 病 ,无 明显 心力 衰竭 者 可 先 用 此 方法 刺激 咽 
部 ,以 庄 再 板 或 王 指 刺激 患 儿 咽 部 使 之 产生 恶心 .呕吐 ,使 患 儿 深 吸 气 后 屏 气 。 如 无 效 时 可 试用 
DESEE: ` 潜 水 反射 法 。 
2. 以 上 方法 无 效 或 当即 有 效 但 很 快 复发 时 ,可 考虑 应 用 下 列 药 4 
) 洋 地 黄 类 药物 :适用 于 病情 较 重 ,发 作 持续 24 小 时 以 上 ,有 心力 误 
这 速 或 举 地 黄 中 毒 引 起 的 室 上 性 心动 过 速 禁用 此 药 、 低 血 钟 .心肌炎 、 阵 发 性 室 上 性 心动 过 速 
fF pias P TBH eX "PEUT GE RGB SHUT. 
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(2)B 受 体 阻 滞 剂 :重度 房 室 传导 阻 洲 , 伴 有 哮喘 及 心力 训 竭 者 禁用 

G) 选择 性 钙 持 抗 剂 : 抑 制 钙 离 子 进 入 细胞 内 ,疗效 显著 - 不 良 反 应 为 血 讨 下 降 , 并 县 有 明 
显 负 性 肌 力作 用 ,加 重 房 室 传导 阻 滞 ,1 岁 以 内 婴儿 禁用 。 

(4) 钠 通道 阻 滞 剂 :可 有 效 终止 室 上 性 心动 过 速 ,具有 良好 PIAA: 而 且 副 作用 较 少 

3. 电学 治疗 “对 个 别 药物 疗效 不 佳 者 ,尤其 是 血 流 动力 学 不 者 , 除 洋 地 黄 中 毒 可 考 
虑 用 直流 电 同 步 电击 转 律 。 有 条 件 者 ,可 使 用 经 食管 心房 调 搏 或 经 静脉 而 心房 内 调 搏 ,终止 室 
上 性 心动 过 速 。 

4. Igino f 


虑 使 用 此 方法 。 


IR (radiofrequency ablation) 药物 治疗 无 效 ,发 作 频繁 , 道 传 型 . 房 室 折 返 型 可 考 


aero ait 
室 性 心动 过 速 (ventricular tachycardia) 是 指 起 源 于 希 氏 束 分 又 处 以 下 的 3~5 个 宽大 畸形 
QRS 波 组 成 的 心动 过 速 。 

【 病因 】 
可 由 心脏 手术 心 导管 检查 .严重 心肌 炎 . 先 天 性 心脏 病 ,感染 er le IER cp 
起 。 但 不 少 病例 其 病因 不 易 确 定 。 

[ 临床 表现 】 


En 


SERPE EPE ZIRA EGER EBEN LIBRUS E .苍白 .呼吸 急促 。 华 长 儿 
PEVE a CH gg P spo p TAI cor Teo eb ZH 908 8 ERA ME 
GEBUERERS HH SH 24 ANEA E DU E Ae GERD LRL 1 ICE V t RUDRA, 
PETE 150 次 /分 以 上 "rr Belege oo de n PERRA ENR 

【 辅助 检查 ] 

心电图 特征 :DD 心 室 率 党 在 150-250 次 / 分 之 间 ,ORS 波 宽大 蝴 形 ,时 限 增 宽 ;G@DT 波 方向 
"5 QRS U, PS 5QRS 尖 之 LIBER s 全 QT 间 期 多 正常 ,可 们 有 QT 问 期 延长 . 
多 见于 多 形 性 E48 ,有 时 可 见 到 室 性 融合 波 或 心室 夺 获 。 


n c NEL. Lud v 


TU A HA Ap APR 


图 13-19” 室 性 心动 过 速 的 心电图 


必 电 赔 是 诊断 宁 性 心动 过 速 的 重要 手段 ,但 有 时 与 室 上 性 心动 过 速 伴 心 宁 内 差异 传导 的 鉴 
别 比 较 因 难 , 必 须 综合 临床 病史 .体格 检查 心电图 特点 .对 治疗 措施 的 反应 等 仔细 加 以 区 别 

【治疗 】 

宝 性 心动 过 速 是 一 和 严重 的 快速 心律 失常 ,可 发 展 为 心室 颜 动 , 敏 心腹 piii 问 时 有 心 
WIS £f FE PE SR ES 50% 以 上 ,所 以 必须 及 时 诊断 ,予以 适当 人 处理。 药物 可 选用 利多 卡 因 
0.5- LOmg/kg 各 脉 滴 注 或 缓慢 排 注 。 必 要 时 可 每 隔 10-30 分 钟 重复 ,总 旺 不 越过 5mg/kg， 此 欧 
能 控制 心动 过 速 , 但 作用 时 间 很 短 , 剂 旺 过 大 能 n ELK .传导 阻 湿 等 毒性 反应 FEA HR TEE 
或 心思 吝 况 洛 首 选 辐 步 直流 电 复 律 (1~2Jkg), 转 复 后 盏 用 利多 卡 因 维持 ”预防 复发 可 用 口服 普 
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E ARS) MERREN fi AK iE 
XT PES SEDE QT 问 期 延长 者 .如 为 先天 性 因素 . 则 首选 B 受 体 阻 滞 剂 ,禁忌 应 用 Ia e 


RIS Z5) fil PAPER pg AE 后 天 性 因素 所 致 者 ,可 选用 异 丙 凤 上 腺 素 , 必 要 时 可 试用 利多 卡 因 。 
Wu. pra HRS 
Jaca f Se HEURE CA V. block) 是 指 由 于 房 3 系统 某 部 位 的 不 应 期 异常 延长 ,激动 心房 向 心 
室 传 播 ,过程 中 传导 延缓 或 部 分 献 至 全 部 不 能 下 传 的 现象 ,临床 上 将 房 室 传导 阻 滞 分 为 三 度 。 
1. 一 度 房 室 传导 阻 滞 ” 房 室 传导 时 间 延 长 .心电图 表现 为 PR 间 期 超过 正常 范围 ,但 每 个 


心房 激动 都 能 下 传 到 心室 (图 13-20). 


Errr SIL 


CH2 
人 人 p SS S eS d Me M^ 


bo p be eed o o 


图 13-20 ”一 度 房 室 传导 阻 潇 


> 
HW 


2. CRR RIESI JE t BEC IE SS DES B v A Fl A SH UD s ESTER 
[p ERE. 通常 又 可 分 为 两 型 : 

(1) 莫 氏 I 型 :又 称 为 文 氏 现象 。 特 点 是 PR 间 期 逐步 延长 ,最 终 P 波 后 不 出 现 QRS UE. TE 
PR [1] 83 4 [& 019 i] Bf , RR. 间 期 往往 逐步 缩短 , 且 脱 漏 的 前 后 两 个 R 波 的 距离 小 于 最 短 的 RR 间 
期 的 2 傍 ( 图 13-21)。 


图 13-21 度 房 室 传导 阻 潮 莫 氏 | 型 ) 


(2). 莫 氏 [型 :此 型 特点 为 PR 间 期 轩 定 不 变 ,心房 搏动 部 分 不 能 下 传 到 心室 ,发 生 间 欧 性 心 


室 脱 汤 , 量 党 伴 有 QRS 波 , 增 宽 ( 图 13-22). 


à; ~ Pu 
LITER 


AVR 一 人 一 全 一 一 一 小 一 在 一 一 asa 


13-22 —EEBs S (6 SS RES (SRNE) 


3. 三 度 房 室 传导 阻 滞 ”此 时 , 房 室 传导 E 应 期 极度 延长 ,使 P 波 全 部 落 在 了 有 效 
不 应 期 内 ,完全 不 能 下 传 到 心室 ,心房 与 心室 各 自 独立 活动 ,彼此 光 关 ， 心室 
(图 13-23). 
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图 13-23 ”三 度 房 室 传导 阻 滞 
AA] 
一 度 房 室 传导 阻 滞 可 见于 正常 健康 儿童 ,也 可 由 风湿 性 心脏 炎 ITECA .发热 ,肾炎 、 
先天 性 心脏 病 引 起 。 在 应 用 洋 地 黄 时 也 能 延长 PR EHH. ED ioci 天 有 风湿 
性 心脏 病 、 ih 原因 引起 的 心肌 炎 .严重 缺 氧 心脏 手术 后 及 先天 性 心脏 病 (尤其 是 大 动脉 错位 ) 


等 。 三 度 发 导 阻 滞 , 又 称 完全 tns 室 传 导 阻 沾 , 小 儿 较 少见 .病因 可 分 为 先天 性 与 获得 性 
两 种 。 — 50% 的 患 儿 的 心脏 并 无 形态 学 改变 ,部 分 患 儿 合并 先天 性 心脏 病 或 心 内 腊 弹 力 


纤维 增生 症 等 。 后 者 以 心 用 
毒 也 可 引起 暂时 性 三 度 


捅 最 为 常见 ,其 次 为 病毒 性 心肌 炎 ,新 生 儿 低 血 钻 与 酸 中 


房 室 传导 pois 


室 传导 阻 滞 本 身 对 血 流动 力学 并 无 不 良 影响 ， 临 床 听诊 , 除 第 一 心音 较 低 钝 外 ,并 
无 其 他 特殊 体征 。 诊 断 主要 通过 心 电 区 


pagi. - E 心脏 病变 以 及 由 传导 阻 滞 引起 的 血 流动 力学 改变 


当心 室 时 可 引起 胸 问 ， 量 利 党 厥 。 上 听诊 时 除 诛 有 心脏 疾患 yt 
诊 改变 外 , 尚 可 发 现 心律 不 齐 、 "i o XE[C LS] EE TESU AE UL, (ELTEPSH BUA D] EC EE TE , EL 
展 为 i HS E ,导致 阿 - 斯 综合 征 。 


- 度 房 室 传导 阻 滞 临 床上 部 分 小 儿 并 无 主诉 , 重 者 因 心 排 血 量 减少 而 自觉 乏力 Mz i 
动 时 气短 。 最 严重 的 表现 为 阿 - 斯 综合 征 发 作 ,知觉 表 失 ,其 至 死亡 ， 基 些小 儿 则 表现 为 心 
妨 误 竟 以 及 对 应 激 状 态 的 耐 受 能 力 降低 。 MA Tc EE t ILI A65 — n de SOR — 
有 时 可 闻 及 第 二 心音 或 第 四 心音 ， 绝 天 多 数 患 儿 心 底部 可 闻 及 IJ 级 喷射 性 杂音 ,为 心脏 
每 次 搏 出 量 增加 引起 的 半月 池村 te 于 经 E A IV Ma tre o, Jp, p PA ng p] Ae 


舒张 中 期 杂音 ，X 线 检 ;在 发 现 的 不 伴 有 其 他 心脏 疾患 的 三 度 房 室 传导 阻 清 中 ,605% 亦 有 心脏 
lc 


L.C ENA As P SURE Ze ODE NAY, AE AS ERRERA . BUG f 
2 一度 房 室 传 蛙 阴 灌 的 治疗 应 针对 原 发 疾病 。 当 心室 率 过 绥 心脏 捕 出 基 减 少时 可 用 阿 托 
F 


nh EAT - 腺 过 治疗 。 预 后 1 ij 心脏 的 基本 病 坚 有 关 
xo JEENE Were dn 大 或 阿 - 斯 综合 征 Pen (po and ng 


中 毒 可 改善 心脏 传导 切 能 “由 心肌 炎 或 手术 暂时 性 损 ii 引起 者 .肾上腺 皮质 激素 可 消除 局 部 水 
种 nPLUMEBI TES Jg ord BRET EAI, TIE KN ite 下 或 静脉 注射 ,或 
“5%~10% fij a3 WERE. 250ml 中 ,持续 静脉 滴 注 ,速度 为 0.05-2p.g/t kg min). 


FATE ER AE Img if 
ATHE D t e 


es 


艾 妆 上 也 捕 央 的 指 征 为 :反复 发 生 阿 - 斯 综合 征 ,药物 治疗 无 效 或 伴 心 妃 宪 竟 首 B Ae 


33e Mi spo Ee 3 s 


第 九 节 


充血 性 心力 衰竭 (congestive heart failure) 是 


经 临床 治疗 可 望 恢复 正常 . 


第 十 三 章 ”心血 管 系统 疾病 


观察 4 周 左右 仍 未 恢复 ,应 考虑 安置 永久 起 


心力 衰竭 


心脏 工作 能 力 (心肌 收缩 或 舒张 功能 ) FRE, BI 


心 排 血 量 绝对 或 相对 不 足 , 不 能 满足 全 身 组 织 f 代谢 的 需要 的 病理 状态 。 心力 衰竭 是 儿童 时 期 的 
危重 症 之 

【病因 】 

小 几时 期 心力 宫 剖 以 工 岁 以 内 发 病 率 最 高 ,其 中 尤 以 先天 性 心脏 病 引起 者 最 多 见 。 先 天 性 
心脏 病 中 ,流出 道 狭窄 即 可 导 笋 后 负 葡 , 即 压力 负荷 增加 , 某 些 流入 道 狭窄 的 作用 相同 。 左 向 右 
Ar RURE ic UNI Sj c pg G ior CAE 5n 负荷 ) 增 加 。 心 力 衰竭 也 可 继 发 于 病毒 性 心肌 炎 .川崎 病 、 


心肌 病 C 


、 儿 童 时 期 以 风湿 性 心脏 
fi ETRAS ER dURERL. 严重 感染 ,心律 失常 和 心脏 负荷 过 


心脏 功能 从 正常 发 展 到 心力 衰竭 ,经 过 一 段 代 偿 过 程 ,心脏 出 现 心 肌 肥 厚 


调和 急性 肾炎 所 致 的 心力 衰竭 最 为 


等 都 是 儿童 心力 


时 心脏 扩大 和 心率 


增 快 。 由 于 心肌 纤维 仲 长 和 增 厚 ,使 收缩 力 增强 , 排 血 量 增多 。 如 基本 病因 持续 存在 , 则 代 偿 性 


改变 相应 发 展 ,心肌 能 最 消耗 增多 .冠状 动脉 
Di 9 快 超过 一 定 限 度 时 ,舒张 期 缩短 , 心 排 
代谢 宕 要 时 , 即 出 现 心 力 衰竭 。 

心力 衰竭 时 心 排 血 量 一 舱 
3. 但 由 甲状 腺 功能 亢进 
脉 回 流量 和 心 排 血 量 高 于 正 ; 
血 量 , 故 称 为 高 输出 血 量 心力 衰竭。 

心力 衰 竟 时 由 于 心室 收缩 期 排 血 量 减少 ,， 


组 


缩 ,血液 重新 分 布 , 以 保证 重要 器 官 的 血 供 。 


E 


发 均 减少 到 低 于 正 量 
织 缺 所 .严重 贫血 .动静 脉 瘘 等 引进 的 心力 训 竟 ,体循环 量 增多 LR 
:心力 衰竭 发 生 后 , 心 排 血 量 减少 ,但 仍 可 超过 正常 休息 下 


供 相对 不 足 , 心 肌 收缩 速度 减 慢 和 收缩 力 减弱 。 
1! 量 反而 减少 。 心 排 血 量 通过 代 侍 不 能 满足 身体 


: 常 休息 时 的 心 排 血 量 , 故 称 为 低 输血 量 心力 衰 


的 心 排 


内 残余 血 量 增多 。 舒 张 期 充盈 压力 增高 ,可 


同时 出 现 组 织 缺 氧 以 及 心房 和 静脉 洲 血 。 组 织 缺 氧 ,交感 神经 活性 增加 ,引起 皮肤 内 脏 血 管 收 


肾 血 管 收缩 后 肾 血 流量 减少 , 肾 小 球 滤 过 率 降 低 ， 


肾 素 分 泌 增 加 ,继而 醛固酮 分 泌 增多 , 便 近 端 和 远 端 肾 曲 小 管 对 钠 的 重 吸 收 增多 ,体内 水 钠 沼 


留 , 引 起 血 容 量 增多 Leg n nn] prt as A cst 


索 - 醛 国明 
致 加 剧 心 室 


充 ,从 而 引起 B 受 体 - 

B ,促进 心力 衰竭 的 恶 p. 
心室 负荷 过 重 可 分 为 容量 负荷 过 重 和 压 

较 后 者 好 些 ， 

JFE s i s BK Oe AE 

则 兼 有 收缩 期 和 和 便 
【 临床 表现 】 
年 长 儿 心 力 误 竭 的 症状 Ker piss 主要 


属 收缩 期 负荷 过 : 
张 期 负荷 过 重 , 故 在 新 生 儿 


安 半 时 心率 增 快 ,呼吸 浅 表 . 增 速 , 颈 静 脉 您 张 , 肝 增 大 .有 压痛 
HR IZKI ER 


省 尚 有 端 坐 呼 吸 Vire R nm — ,并 


淤积 。 近 
中 的 调节 作用 有 了 新 的 认识 。 心 力 opa FE rit hU 7» , pag sS Ile ARE PER - LAS 
TEREXI (ERE 2s BUS ZEAL, ESNE AB ict 2 K EAR FR ,以 


例如 房间 隔 缺损 虽然 有 时 分 流量 很 大 ,但 所 
,心力 衰竭 出 现 更 早 些 ;主动 脉 滑 缩 罕 


乒 年 来 对 神经 内 分 泌 在 心力 衰竭 发 生发 展 过 程 


力 负荷 过 重 


前 者 在 轻 度 或 中 度 时 心肌 代 偿 能 力 
对 张 期 负荷 :儿童 期 很 少 发 4 
伴 动脉 导管 未 闭 


时 期 可 致死 。 


表现 为 乏力 活动 后 气急 .食欲 减 低 .腹痛 和 咳嗽 。 
Jiu 日 性 、 病 情 较 重 
站 明显 减少 。 心 胜 听 诊 除 原 有 疾病 产生 


的 心脏 杂音 和 异常 心音 外 , 常 可 听 到 心 尖 区 第 一 心音 减低 和 奔 马 律 。 


婴 幼 儿 心 力 衰竭 的 临床 表现 有 一 定 特 点 。 


常见 症状 为 呼吸 快速 RIR .频率 可 达 50~100 次 / 


Ay ES ARE, EKZIS ABRE ART, REIRIS , Dii RI DLE Pp SkEnS YR. IKHPT ARULT 


颜面 、 RIS SERM RITAR —ÁR DC 现 青紫 。 
【诊断 ] 
. 临床 诊断 依据 (Dicen Dae 
TRE 重 ,安静 时 呼吸 达 60 次 /分 以 上 ; 


或 在 密切 观察 下 短 


营养 不 良 、 肾 炎 .维生素 B, 缺乏 等 原 
2. 其 他 检查 ”上述 前 4 项 为 临 
查 进行 综合 分 析 。 
Q) 胸部 X 线 检查 : 心 影 多 
加 , 肺 部 淤血 。 
(2) 心 


血 分 数 降低 。 心 脏 舒张 功 外 


帮助 。 
【治疗 】 
应 重视 病因 治 
治疗 一 个 时 期 ;， 
内 科 治 疗 有 下 刺 
1. 一 般 治 疗 


qs 


各 疗 ,先天 性 心 / 
心肌 病 mee 
血 或 维生素 B. 缺乏 ,病毒 1 
儿 方 面 : 
充分 的 休息 和 睡眠 可 减轻 心脏 负 


aaan K,T 
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马 律 ;@@ 突 然 烦躁 不 安 ,面色 苍白 或 发 灰 ,而 不 能 用 原 有 疾病 人 
E. 

床 诊断 的 主要 依据 


星 普遍 性 扩大 ,搏动 碱 弱 ， 


Pd f 


CELO ERI 


,婴儿 >180 次 /分 ,幼儿 9160 次 /分 ,不 能 用 发 热 或 
DIPAK , 达 肋 下 3cm 以 上 ， 
;外 心音 明显 低 钝 
下 肢 水 肿 ,已 


pon 出 现 奔 
经 除外 


尚 可 结合 其 他 几 项 以 及 下 列 1-2 项 检 
肺 纹理 增多 , 肺 门 或 肺 门 附近 阴影 增 


电 图 检查 ;不 能 表明 有 无 心力 衰竭, 但 有 助 于 病因 诊断 及 指导 洋 地 黄 的 应 用 。 
(3) 超声 心动 区 


DA: 可见 心室 和 心房 腔 扩大 ,M 型 超声 心动 图 显示 心室 收缩 时 间 延 长 , 射 


凉 ,必要 时 可 适当 应 


但 需 警 惕 呼吸 抑制 


。 因 此 一 旦 发 生 以 _ 
T, RIA HUS A 
2. 洋 地 黄 类 药物 


"c 


生 儿 时 期 更 是 如 此 。 


供 氧 往 


镇 静 章 


能 不 全 时 ,二 维 超声 心动 


Eis FEN 
TE sy rp i poc UA SE 


Æ E kE .吗啡 (0.05Smg 
往 是 需要 的 。 心 力 豪 竭 1 
上 情况 ,应 予 及 时 纠正 。 


胞 内 Ca” 升 高 ,从 而 


血 症状 减轻 。 


近年 更 认识 型 


TERR 
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性 心率 等 作用 。 洋 

心脏 敏 的 充 

心肌 炎 引 起 者 疗效 较 差 。 
小 儿 时 期 常用 的 

亦 较 迅速 

产儿 对 洋 

1-2ng/ml. H 

常用 剂量 和 用 


P 酶 ,抑制 其 活性 ,使 细 
收缩 力 ,使 心室 排 
它 对 神经 内 分 泌 和 压力 感 
神经 内 分 泌 活 性 (主要 抑制 交感 神经 活性 作用 )。 
:地 黄 对 左 心 准 膜 反 流 、 心 大 
性 心力 衰竭 均 有 效 。 尤 其 


地 黄 制 剂 为 地 高 辛 (q 
此 剂量 容易 调节 
地黄 比 足 月 儿 敏感 ,后 者 又 比 婴 儿 
于 详 地 黄 的 剂量 和 疗效 的 关系 受到 多 种 因素 AH 
] 法 见 表 13-1. 


到 对 诊 


要 严格 的 极度 低 钠 饮食 。 
迄今 为 止 洋 地 黄 仍 是 儿科 临 
用 于 心肌 细胞 上 的 Na*-K*AT 


E 
空 完全 


时 处 理 也 比较 容易 . 


敏感 。 


:性 肌 力 作 故 
膜 弹 力 纤 维 增生 E. 


是 对 合 T1 Jf 心率 增 快 


igoxin), 可 口服 及 


5 影响 , 


Z WR ES S 72 3€ 
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应 给 予 容易 


床上 广泛 使 用 的 强 心 药物 之 一 。 
胞 内 Na’ 浓 
ODE 


张 终 末 期 有 


所 以 洋 地 黄 的 部 


取得 满意 
: Aiit eR als. 新 
消化 及 富有 营养 的 食 


m BE 


度 升 高 ,通过 Na"-Ca^* 交换 ,使 细 
E 力 明显 下 降 ， 
受 器 的 影响 。 洋 地 黄 能 直接 抑制 过 度 的 
Hb , 洋 地 黄 还 负 
“ 张 型 心肌 病 和 某 些 先天 | 
PS D3 Wl dt GUI 2 XT X 


in pics 作用 时 
有 剂 口服 吸收 率 
婴 USE 效 浓度 为 2~4ng/ml, 大 


E 蚁 的 病因 判断 有 


主 是 术 前 的 准备 .而且 手术 后 亦 需 继续 
缓解 ;如 心力 衰竭 由 甲状 腺 功能 亢进 E 
尼 , 则 需 及 时 治疗 原 发 疾病 。 


心力 衰竭 的 


昌 , 平 四 或 取 半 四 位 ,尽力 避免 患 儿 烦躁 、 湛 
g/kg) 皮 下 或 肌 内 注射 
时 ,患者 易 发 生 酸 中 毒 


洋 地 黄 作 
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问 较 快 ,排泄 
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的 有 效 浓度 
(3) &iE HT7Y ft tf 
量 引起 中 毒 。 qe Rp 


时 间 不 宜 过 快 。 森 成? 


fii], RIFE 22 JL RI] ede 
58). EZE, fiL np fut 


H 
(4) Tb 9C dE Iz Mz oÙ J REER E GHA 
。 肝 肾 功 能 障 iw 凌乱 、 低 钊 、 高 钙 、 


束 等 ; 其 次 为 
洋 地 黄 中 毒 H hy 


本 章 第 八 节 。 


加 用 利尿 剂 ( 表 13-2) 
酸 ,其 作用 快 耐 强 , oy 


做 性 利尿 剂 
依 他 尼 酸 25mg/ 
支 . 20mg/ 片 


Jis pas: 


表 13-1 洋 地 黄 


«2 € 0.05-0.06; 1/5 


22 4 0.03~0.05( 总 [E t, 


ats E i 1.5mg) 次 
LUI ER 1/3-1/2 
«2 岁 0.03~0.04;>2 


SB 


类 药物 的 临床 应 用 
洋 地 黄 化 总 量 每 日 平均 效力 开 ”效力 最 大 ”中毒 作 用 ”效力 完全 
(mg/kg) 维持 量 。 始 时 间 时 间 消失 时 间 ”消失 时 间 
洋 地 黄 2 小 时 ”4-8 小 时 1~2 天 4~7 天 
52 
10 分 钟 ”1~2 小 时 
15-30 1~2 小 时 1 天 2~4 天 
Wo 


7 0.02-0.03 


儿 司 线 下 或 不 能 口服 者 ,可 选用 毛 花 苷 两 或 地 


2 Ux hit 4-6 小 时 给 予 .3 


jet fl 12 小 时 可 开始 给 : 


静脉 注射 ,首次 给 洋 地 黄 
数 患 儿 可 于 8-12 小 时 内 Mmi 能 口服 


首次 给 详 地 黄 化 总 量 的 3 或 12, 余 量 分 2 次 ,每 隔 6-8 小 时 给 予 。 
y 


+。 维持 量 的 疗程 视 病情 而 定 :急性 骨 炎 


不 害 用 维持 三 或 公害 短期 应 用 ;短期 难以 去 除 病因 者 ,如 心 内 膜 弹 力 纤维 


JEI SE Ut zz SR Bt 


Li 


国 引 起 的 心肌 炎 患 儿 对 洋 
A JL RI <2 辣 的 新 生 儿 国有 
A 1/3-V2. 5 RIXETE 
使 洋 vil Td 


$ 11 S ECREAR ; ha 


v BI (5 V i PAIDRA 


时 0.03~0.04g/kg 静脉 滴 注 ,总 量 不 超过 0.15g/kg， WE JJ 10% 葡萄 糖 稀释 成 0.39 浓度 
能 不 全 和 合并 房 室 传 


eun y. T SER 


心肌 炎 和 大 剂量 利尿 之 后 的 患 儿 均 易 发 生 洋 地 黄 
中 毒 。 小 儿 兴 地黄 中 每 最 常见 的 表现 为 心律 失常 ,如 房 室 传导 阻 滞 , 室 性 期 前 收缩 和 阵 发 性 心 
Ò AKu 


KTK Xm rep e f, DA 2f JL E Hen SE 


在 2-3 周 内 的 洋 地 黄 使 用 情况 ,以 防 药物 过 
: 差 ,一 般 按 常 规 剂量 减 去 1/3, 且 饱和 
HIA TE ai 洋 地 黄 化 剂量 应 
洋 地 黄 类 药物 时 应 避免 用 钙 


EB 


量 和 中 毒 量 越 接 近 , 故 易 发 4 


中 
w 


- H 


状 ,如 嗜睡 头晕 ` 色 视 等 较 少 见 。 
充 钟 盐 。 小 剂量 钾 盐 能 控制 详 地 黄 引 起 


> 


.同时 
的 室 性 期 前 收缩 和 阵 发 性 心动 过 速 。 轻 者 每 日 用 氧化 钾 0.075~0.1g/kg, 分 次 口服 ;严重 者 每 小 


导 阻 潜 时 忌 萝 脉 给 钟 。 钊 起 治疗 无 效 或 并 发 其 他 心律 失常 时 的 治疗 参见 


3. 利尿 剂 ” 钠 水 小 留 为 心力 衰竭 的 一 个 重 
EWH- E i a — (EHE TEJU TN 


对 总 性 心力 衰竭 或 肺 水 肿 


排出 较 多 的 Nan ,而 到 的 损失 村 
类 与 保 刨 利尿 剂 , 并 采用 间 软 疗法 维持 治疗 , 防 


表 13-2 MUR 
剂量 和 方法 


yiii. 


要 病理 生理 改变 , 故 合理 应 用 利尿 剂 为 治疗 心力 
心力 衰 竟 仍 未 完全 控制 ,或 华 有 显著 水 肿 者 , 宜 
"者 可 选用 快速 强 效 利尿 剂 ,如 呈 塞 米 或 依 他 尼 

se g^. D) SOR — RD f Fr cu 
rbi ER. 


尿 剂 的 临床 应 用 MAU 
作用 时 间 并 发 症 及 注意 事项 。 作用 强 弱 


静脉 注射 :每 次 Imgkg， od 
Hi FR TN. 2mg/ml,5~10 4) 钟 ， 


缓 推 ,必要 时 8~-12 小 JF 
时 可 重复 口服 :2~3mg/ 小 
(Ogg D, 分 2-3 次 


永 注射 后 15 分 可 引起 脱水 . 低 血 TP 
口服 3040h Susp. CP 

始 起 作用 。1~2 XH Miele Ri AH 

时 为 利尿 高 峰 fep , JLE 


效 缓解 心 


衰竭 患者 的 死 


平滑 肌 , 作 用 


力 衰竭 的 临床 症状 ,改善 左 心室 的 收缩 功能 ， 
ER, RIRE CERTAN) 剂量 为 每 日 
(2) 硝 普 钠 : 硝 普 钠 能 释放 NO, fE cGMP 升 高 而 松 
35 ,起 效 快 .持续 时 间 短 。 硝 普 钠 对 急性 ， 


止 心 


foo 
已 


3t. if 


0.05-0.1mg/kg, 一 次 口 月 
平滑 肌 , 扩 张 小 动 
心力 衰竭 (尤其 是 急性 左 ， 


重 构 , 闭 转 心室 肥厚 ， 


民 。 


脉 d 
心 衰竭 


O KA 剂量 和 方法 作用 时 间 并 发 症 及 注意 事项 ” 作用 强 弱 
VERAS 
EA IE R 25mg/ 服 :1~5mg/(kg*d), 分 1 小 时 开始 ,4~6 小 ”常用 可 致 低 电解 质 +++ 
片 2~3 次 ,维持 治疗 服 4 时 达 高 峰 , 持 续 12 ERL CK dn P LIC it 
天 停 3 天 ,<6 个 月 者 ， 小 时 人 氛 ) 及 心律 失常 . 粒 
0.5-0.75mg/ (kg*d), 分 细胞 减少 
2-3 次 
保 钾 利尿 剂 
螺 内 酯 20mg/ 粒 ”口服 :1-2mg(kg'd), 分 8~12 小 时 开始 ,3~4 有 保 血 钟 . 保 血 氮 * 
2-3 次 小 时 达 高 峰 , 持 续 ” dE HH. ME Ve 2S X 
2~3 天 用 可 增强 疗效 
TAA DRIE 50mg/ OHE 2-Amg/(kg:d), AF 1 小 时 开始 ,4~6 小 + 
片 2~3 次 时 达 高 峰 , 持 续 12 
2 = E. 

4. 血管 扩张 剂 ， 近 年 来 应 用 血管 扩张 剂 治疗 顽固 性 心力 衰竭 取得 一 定 疗效 。 小 动脉 的 扩 
张 使 心脏 后 负荷 降低 ,从 而 可 能 增加 心 排 血 量 ,同时 静脉 的 扩张 使 前 负荷 降低 ,心室 充盈 压 下 
降 , 肺 充血 的 症状 亦 可 能 得 到 缓解 ,对 左 心室 舒张 压 增高 的 患者 更 为 适用 。 

(1) 血管 紧张 素 转换 酶 抑制 剂 :血管 紧张 素 转换 酶 抑制 剂 通过 抑制 血管 紧张 素 转换 酶 ,减少 
循环 中 血管 紧张 素 I 的 浓度 来 发 挥 效应 。 同 际 大 规模 多 中 心 随机 对 照 临床 试验 证 明 ,该 药 能 


降低 心力 


永 的 血管 
、 肺 水 肿 ) 


半 周 玮 血管 阻力 明显 增加 者 效果 显著 。 在 治疗 体外 循环 心脏 手术 后 的 低 心 排 综合 
巴 胺 效果 更 佳 。 应 在 动脉 压力 监护 下 进行 。 
(3) 酚 妥 拉 明 ( 某 胺 唑 啉 ):a 受 体 阻 滞 剂 ,以 扩张 小 动脉 为 主 , 兼 有 扩张 静脉 的 作用 。 
5. 其 他 药物 治疗 ”心力 衰竭 伴 有 血压 下 降 时 可 应 用 多 巴 胺 ,这 有 助 于 增加 心 排 血 量 ,提高 
血压 而 心率 不 一 定 明显 增 快 。 
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泌尿 系统 疾病 
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出 体内 代谢 终 未 产物 ,如 
Es 国内 分 沁 功 能 :产生 激素 
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第 一 节 ”儿童 泌尿 系统 解剖 生理 特点 

(一 ) 肾脏 

儿童 年 龄 越 小 ,肾脏 相对 越 重 ,新 生 儿 两 肾 重 
重 的 /220。 遇 儿 肾脏 位 置 较 低 , 其 下 极 可 低 至 艇 赌 以 下 第 4 腰椎 水 平 ,2 
右 肾 位 置 稍 低 于 左 肾 。2 岁 以 内 健康 儿童 腹部 触 诊 时 容易 拉 1 及 肾脏 。 归 
至 2~4 岁 时 ， 分 叶 完全 消失 。 

(—)1 

24 JU Rs 长 而 弯曲 , 48 RE NL ru 73 £T AE ZZ T AS E. SEA SZ TUR. 
bii Fa 如 而 诱发 感染 - 

(三 ) 膀胱 

婴儿 膀胱 位 置 比 年 长 儿 高 , 尿 液 充 盘 时 ,膀胱 顶部 常 在 四 骨 联 合 之 
到 , 随 年 龄 增长 逐渐 下 降 至 盆腔 内 。 
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尿素 .有 机 酸 等 ;@@ 调 节 机 体 


和 生物 活性 物质 ,如 促 红 
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儿 仍 可 存活 和 发 育 


3~6 个 月 时 为 成 人 的 1/2, 
fic LH 


第 十 四 章 ”泌尿 系统 疾病 


表 14-1. 足 月 和 极 低 出 生体 重新 生 儿 最 初 几 周 血清 肌 醋 平均 值 


血清 肌 栈 (umol/L) 
体重 (g) 2 4 
生 后 1~2 天 生 后 8-9 天 生 后 15~ 16 天 ” 生 后 22~23 天 — 
1001~1500 95 64 49 35 
1501-2000 90 58 50 30 
2001-2500 83 47 38 30 
足 月 66 40 30 27 


Ji F1 : Avner ED, Harmon WE, Niaudet P.Pediatrie Nephrology.5th ed. Baltimore: Lippincott Williams & Wilkins, 2003: 409. 


表 14-2 ”儿童 血清 肌 栈 参考 值 


(E) 
umol/L 
«2 35-40 
2-8 40-60 
9-18 50-80 


血清 肌 梧 


摘自 ;Garcia-Nieto V Saos Fi nass funcionals renales//Garcia-Nieto V , Santos F. Nefrologia pediatrica.Madrid: Aula Medica, 
ica, 2000, 15-26. 


2000; and Garcia-Nieto V , Santos F.G arupo aula medica. Madrid: Aula Medi 
(三 ) BE 
新 生 儿 期 在 

〈 四 ) 浓缩 


七 章 。 


MUkJL UR Á€— fad s E RAD CULE AA BLA CAE BO. 以 及 抗 利尿 激素 分 沁 


不 足 , 使 浓缩 康 液 功能 不 足 . 在 应 激 状 态 下 保留 水 分 的 能 力 低 于 年 长 儿 和 成 人 人。 婴儿 每 由 尿 


中 排出 Immol i£ Jdi Hj , 耐水 分 1.4-2.4ml., 成 人 仅 需 0. 


7ml。 脱 水 时 幼 婴 尿 渗 透 压 最 高 不 超过 


700mmolL. ,而 成 人 可 达 1400mmolL. 故 入 是 不 足 时 易 发 生 脱水 ,甚至 诱发 急性 肾 功能 不 全 。 新 
EJLA ZI A DR Fi PEH É 能 接近 成 人 ,可 将 尿 稀 释 至 40mmolL, 但 因 GFR 较 低 ,大 量 水 负荷 或 输液 


过 快 时 易 出 现 水 肿 ， 
CR) BEES 
新 生 儿 及 婴 幼 儿 时 期 易 发 生 酸 中 毒 ,主要 诛 因 有 ， 
BUE | y. 19-22mmoUL; D NH, 8 H* 的 能 力 低 ;加 
力 受 限 ， 
CO 肾脏 的 内 分 泌 功 能 
新 生 儿 的 肾脏 已 具有 内 分 泌 功 能 ,其 血浆 晴 素 、 笛 i 
后 数 周 内 逐渐 降低 ， 新 生 儿 肾 血 流 最 低 , 因 而 前 列 腺 如 
改 胚 肾 合成 促 红 细胞 生成 素 较 多 , 生 后 随 着 血 氧 分 压 
血清 1,25- COH)SD, 水 平 高 于 儿童 期 
儿童 排 尺 及 尿 液 特 点 
.排尿 次 数 93% 的 新 生 儿 在 生 后 24 小 时 内 排 所 
ROS. 每 日 排 尿 仅 4-5 次 ;1 周 后 因 新 陈 代谢 旺盛 
每 日 20~25 次 ;1 岁 时 每 日 排尿 15-16 次 ,至 学 龄 前 和 8 


中 肾 保 留 HCO; 的 能 力 差 ,碳酸 氧 盐 的 肾 


尿 中 排 磷酸 盐 量 少 , 故 排出 可 滴定 酸 的 能 


管 紧张 
E 


EPRE FRA FRA, E 


SAREREA. ph JL fn AERAR, 
的 增高 , 促 红细胞 生成 素 合成 减少 。 婴 儿 


尿 ,99% 在 48 小 时 内 排尿 。 生 后 头 儿 天 内 


感 , 进 水 量 较 多 而 膀胱 容量 小 ,排尿 突 增 至 
冷 期 每 日 6~7 次 


2, PER E LE AE PEDR PL ZE 2 JL30 H ARAE 


2 在 1.5~3 V zen], )L3 
后 仍 保持 这 种 排尿 机 人 制 , 不 能 控制 膀胱 逼 
偶然 尿 失 禁 和 和 夜间 遗 永 


要 通过 控制 


收缩 , 则 } 


完成 ,以 后 由 脑 干 - 大 脑 皮 质 控 制 , 至 3 
尿道 外 括约肌 和 会 阴 肌 控 制 排尿 , 若 3 岁 
凸现 术 稳 定 膀 胱 ,表现 为 向 天 尿频 BR A 
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3. 每 日 尿 量 儿童 尿 量 个 体 差异 较 大 ,新 生 儿 生 后 48 小 时 正常 尿 基 一 般 每 小 时 为 1~ 
3ml/kg,2 天 内 平均 尿 量 为 30~60ml/d,3~10 天 为 100~300ml/d,~2 个 月 为 250~400ml/d,~l 岁 
为 400~500ml/d,~3 岁 为 500~600ml/d,~5 Z 为 600~700ml/d,~8 4? 为 600~1000ml/d,~14 岁 为 
800~1400ml/d,>14 岁 为 1000~1600myd。 车 新 生 儿 尿 量 每 小 时 <1.0ml/kg 为 少 尿 ,每 小 时 <0.5ml/kg 
HER. 学龄 儿童 每 日 排尿 量 少 于 400ml, 学 龄 前 儿童 少 于 300ml ,中 幼儿 少 于 200ml 时 为 少 尿 
每 日 尿 量 少 于 50ml 为 无 尿 。 

4. 尿 的 性 质 

(1) 尿 色 : 生 后 头 2-3 天 尿 色 深 , 稍 混浊 ,放置 后 有 红 褐 色 沉淀 ,此 为 尿酸 丰 结 品 。 数 日 后 尿 
色 变 淡 。 正 常 婴 幼儿 屎 液 淡 黄 透明 ,但 伶 季 节 放 bo 看 类 结晶 析出 市 变 混 浊 , 尿 酸 盐 
加 热 后 .磷酸 盐 加 酸 后 可 溶解 , 尿 液 变 清 ,可 与 脓 尿 或 乳 麻 尿 鉴别 

(2) 酸碱度 : 生 后 头 几 天 因 尿 内 含 尿 酸 盐 多 而 旦 强酸 性 ,以 后 接近 中 性 或 弱酸 性 ,pH 多 
为 5~7。 

(3) 尿 渗透 压 和 尿 比 重 :新 生 儿 尿 渗透 压 平均 为 240mmolL, 尿 比重 为 1.006~1.008, 随 年 龄 


增长 逐渐 增高 ;婴儿 尿 渗 透 压 为 S0~600mmolL 1 1 岁 后 接近 成 人 水 平 ;儿童 通常 为 500~800mmol/L， 
尿 比重 范围 为 1.003~1.030, 通 常 为 1.011~1.025。 

(4) 尿 蛋 白 :正常 儿童 尿 中 仅 含 微量 蛋白 ,通常 <100mg/(m…*24h), 定 性 为 阴性 ,随意 尿 的 尿 
EA (mg/dl) / BRILE (mg/dl) <0.2。 若 尿 和 蛋白 含量 »150mg/d 或 >4mg/(m…h) 或 >100mg/L、 定 性 
检查 阳性 均 为 异常 。 尿 蛋白 主要 来 自 血浆 蛋白 ,2/3 为 白 蛋白 ,其 余 为 Tamm-Horsfall W TRIER 


(5) 尿 细胞 和 管 型 :正常 新 鲜 尿 液 离心 后 沉渣 显微镜 下 检查 ,红细胞 <3 个 /HP, 和 白细胞 <5 
个 /HP, 偶 见 透明 管 型 。12 小 时 尿 细胞 计数 (Addis count): 红 细胞 <50 万 .白细胞 <100 万、 管 型 
«5000 个 为 正常 。 


第 二 节 ”儿童 肾 小 球 疾病 的 临床 分 类 


中 华 医 学 会 儿科 学 会 肾脏 病 学 组 于 2000 年 11 月 对 1981 年 修订 的 关于 儿童 肾 小 球 疾病 临 
床 分 类 进行 了 再 次 修订 ,如 下 : 


yz VE NERO (primary glomerular diseases) 
. 肾 小 球 肾 炎 (glomerulonephritis) 
(1) 急性 肾 小 球 肾 炎 (acute glomerulonephritis, AGN): 可 分 为 :中 急 vi 球菌 感染 后 ids \ 球 


JE E ZI ER PE K Qion- 


"Pf 26 (acute poststreptococcal glomerulonephritis , APSGN); (3E HE ER pi 
poststreptococcal glomerulonephritis)s 

(2) 急 进 性 肾 小 球 肾炎 (rapidly progressive glomerulonephritis, RPGN ): 起 病 急 , 进 行 性 晴 功 能 
减退 。 若 缺乏 积极 有 效 的 治疗 措施 ,预后 严重 。 

(3) 慢性 肾 小 球 肾炎 (chronic glomerulonephritis): 病程 超过 3 个 月 不 能 恢复 者 。 

2. 肾病 综合 征 (nephirotic syndrome, NS) 

(1) 原 发 性 NS 可 依 临床 表现 分 为 单纯 型 肾病 (simple type NS) 和 肾炎 型 肾病 (nephritie type NS) 

凡 具 有 以 下 4 项 之 一 或 多 项 者 属于 肾炎 型 肾病 :人 D 2 周 内 分 别 3 次 以 上 离心 尿检 查 红 细 
li] z 10 个 /HPF, 并 证 实 为 肾 小 球 源 性 血尿 省;@@ 反 复 或 持续 高 血压 (学龄 儿童 宇 130/90mmHg， 
^x Bt JL BE = 120/80mm Hg ImmHg=0.133kPa), 208 P] Hz Wise ERAN 86s CD PEXUT RE P E, 
并 排除 由 于 血 容量 丰 ME 低 补 

(2) 按 粮 皮 质 激素 反应 
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(kg:d) 或 GOmg/( md)] 滩 疗 <8 AREA IH, OKE MARA jA (steroid-resistant NS): M 
尼 松 足 量 治疗 >8 SER GET US EIE OUKEI AA (steroid-dependent NS): 对 激素 敏感 
但 连续 2 次 减 是 或 停 药 2 周 内 复发 。 轩 肾病 复发 与 频 复发 (relapse and frequently relapse): 复发 
(relapse) 是 指 连续 3 天 , 尿 蛋 白 由 阴性 转 为 (+++) 或 (++++), 或 24 小 时 尿 蛋 白 定量 宇 50mg/kg 或 
REK / WLF mg/mg) 三 2.0; 频 复发 (frequently relapse,FR) 是 指 肾 病 病程 中 半年 内 复发 大 2 次 ， 
或 1 年 内 复发 三 3 次 

PE cm ÁIR (isolated hematuria or proteinuria) 指 仅 有 血尿 或 蛋白 尿 ， 而 无 其 他 
临床 症状 .实验 室 检 查 改变 及 肾 功 能 改变 

(D 孤立 性 : "m Cisolated ensis dii EEZINERUSHE tfeLER Y AFFERMA o 

(2) 孤立 性 蛋白 尿 (isolated proteinuria): 分 为 体位 性 和 非 体 位 性 。 

4. 其 他 类 型 如 [IgA 竖 病 , 震 要 免疫 病理 诊断 。 


、 继 发 性 消 小 球 疾病 (secondary glomerular disease) 


K (purpura nephritis) 
" 


EH A 
. SX TEE 
. 乙肝 病毒 相关 性 肾炎 CHBV-associated glomerulonephritis) 

. 其 他 ”毒物 .药物 中 毒 或 其 他 全 身 性 疾患 所 致 的 肾炎 及 相关 性 肾炎 。 


2€ (lupus nephritis) 


BOO 


ix (TET SERI (hereditary glomerular disease) 


" eun À fil (congenital nephrotic syndrome) 指 生 后 3 个 月 内 发 病 , 临 床 表现 符合 
肾病 综合 征 ,除外 继 发 因素 所 致 者 (如 TORCH 感染 或 先天 性 梅毒 等 ), 分 为 : 
(1) ii 性 :芬兰 型 ,法 国 型 (弥漫 性 系 膜 硬化 ), 
(2) 原 发 性 : 指 生 后 早期 发 生 的 诛 发 性 肾病 综合 
2. 遗传 性 进行 性 肾炎 ( Alport 综合 征 )。 
3. 家 族 性 良性 血尿 GHARI). 
4. 其 他 AER - 腔 综 合 征 等 。 


第 三 节 ”急性 肾 小 球 肾炎 


急性 肾 小 球 肾炎 (简称 急性 肾炎 ), 是 指 一 组 病因 不 一 ,临床 表现 为 急性 起 病 , 多 有 前 驱 感 染 ， 
以 血尿 为 主 , 伴 不 同 程度 FEAR R, BAKIE REME, RADIER EARR RR. 1982 
年 全 国 105 所 医院 的 调查 结果 为 急性 肾炎 患 儿 占 同 期 泌尿 系统 疾病 的 53.7%。 本 病 多 见于 儿童 


和 青少年 ,以 5~14 岁 多 见 ， 小 于 2 岁 少 见 , 男 女 之 比 为 2: ls 

急性 肾炎 可 分 为 急性 链球 菌 感 染 后 肾 小 球 肾炎 和 非 链 球菌 感染 后 肾 小 球 肾 炎 , 本 节 描 述 的 
急性 肾炎 主要 是 指 前 者 

【病因 ] 


大 多 数 届 A 组 8B 溶血 性 链球 菌 急性 感染 后 引起 的 免疫 复合 物性 肾 小 球 肾 炎 。 溶 血性 链球 
痪 感染 后 ,肾炎 的 发 生 率 一 般 在 0%~20%。1982 年 全 国 105 所 医院 儿科 泌尿 系统 疾病 住院 患者 
调查 ,急性 肾炎 患 儿 抗 “0" 升 高 者 占 61.2%。 我 国 各 地 区 均 以 上 呼吸 道 感染 或 扁桃 体 炎 最 常见 ， 
ii 51% , 脓 皮 病 或 皮肤 感染 次 之 , 占 25.8%。 

除 A 组 B 溶 血性 链球 菌 之 外 ,其 他 细菌 ,如 草绿 色 链球 菌 .肺炎 球菌 .金黄 色 葡 萄 球菌 、 伤 
突 杜 菌 .流感 嗜 血 杆菌 等 ;病毒 ,如 柯 萨 奇 病毒 B4 RU. ECHO 病毒 9 型 . 麻 关 病毒 .乳腺 炎 病 毒 、 
乙 型 肝炎 病毒 . 已 细胞 病毒 、EB 病毒 流感 病毒 等 ;还 有 并 原虫 .肺炎 支原体 . 白 念珠 菌 . 丝 虫 . 钩 


R= 
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虫 、 血 吸虫 \ 马 形 虫 、 梅 毒 螺 旋 体 , 钓 端 螺旋 体 等 也 可 导致 急性 肾炎 。 

[ 发 病 机 制 | ] 

主要 与 A 组 溶血 性 链球 菌 中 的 致 肾炎 菌株 感染 有 关 , 所 有 致 肾炎 菌株 均 有 闪 同 的 致 肾炎 搞 
原 性 ,包括 菌 壁 上 的 M 蛋白 内 链球 菌 素 (endostreptocin) 和 “肾炎 菌株 协同 焉 向 ”(nephritis strain 
associated protein ,NSAP)。 主 要 发 病 机 制 为 抗原 抗体 免疫 复合 物 引 起 肾 小 球 毛 细 血 和 管 炎症 病变 ， 
包括 循环 免疫 复合 物 和 原 位 免疫 复合 物 形成 学 说 。 此 外 , 某 些 链 球菌 株 可 通过 神经 氨 酸 芽 酶 
的 作用 或 其 产物 ,如 某 些 菌株 产生 的 唾液 酸 酶 ,与 机 体 的 免疫 球 和 蛋白 (IgG) 结 合 , 改 变 其 免疫 
原 性 ,产生 自身 抗体 和 免疫 复合 物 而 致 病 。 另 有 人 认为 ,链球 菌 抗 原 与 肾 小 球 基 膜 糖 蛋白 间 
有 具有 交叉 抗原 性 ,可 使 少数 病例 呈现 抗 肾 抗体 型 肾炎 。 和 急性 链球 菌 感染 后 肾炎 的 发 病 机 制 见 
图 14-1。 


链球 菌 致 肾炎 菌株 
抗原 成 分 
Y Y 
诱发 自身 免疫 形成 循环 免疫 复合 原 位 免疫 复合 物 
M 
> 激活 补体 
Y 
肾 小 球 炎症 病变 
Y 
内 皮 细 胞 肿胀 ， 系 膜 细胞 增生 肾 小 球 基 底 膜 破坏 
Y 
毛细 血管 腔 闭 赛 


Y 
球 管 失衡 DR, EIR 
水 肿 
l 高 血压 
Aha 急性 循环 充血 
血 容 熏 增 加 
图 14-1 急性 链球 菌 感染 后 肾炎 发 病 机 制 示意 图 


【病理 】 

TUN 早期 的 典型 肾脏 病变 时 毛细 血管 内 增生 性 肾 小 球 肾炎 改变 。 光 镜 下 肾 小 球 表现 为 程 
度 不 等 的 弥漫 性 增生 性 炎症 及 渗 出 性 病变 。 肾 小 球 增 大 .肿胀 ,内 皮 细 胞 和 系 膜 细 胞 增生 ,炎症 
细胞 浸润 。 毛 细 血 管 腔 狭 窗 其 或 闭锁 .塌陷 。 肾 小 球 骂 内 可 见 红细胞 、 球 涡 上 上皮 细胞 增生 。 部 
分 患者 中 可 见 色 新 月 体 。 肾 小 管 病 变 较 轻 , 呈 上 上皮 细胞 变性 . 间 质 水 肿 及 炎症 细胞 温润 电镜 
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doct ap UA He Pp UL RC Mp s. "See pepe B Red Le. BTR DEEE P LEA. 5e 
HE kI I DARIEN FE ie 基 腊 有 RISE 昏 隙 或 中 断 。 免 疫 荧 光 检 查 在 急性 期 可 见 弥 漫 一 致 性 
纤细 或 粗 颗粒 状 的 lgG、C3 和 备 解 来 主要 分 布 于 肾 小 球 毛细 血管 祥和 系 膜 区 ,也 可 见 到 
IgM 和 IgA VTI KIRK Set 小 上 纤维 蛋白 原 和 纤维 蛋白 沉积 。 


【临床 表现 ] 
急性 肾炎 临床 表现 轻 和 者 全 无 临床 症状 .仅见 镜 下 血尿 , 重 者 可 呈 急 进 性 过 程 . 短 


期 内 EPERE 
. 前 驱 感 染 ”90% AIIN p 4T ERRTSU 
m" 1-3 周 无 症状 的 间歇 期 而 急性 起 病 : 


以 呼吸 道 及 皮肤 感染 为 主 。 
咽炎 为 请 因 者 病 前 6~12 天 (了 


在 前 驱 感 染 
E 10 天 ) 多 有 发 热 LE 


淋巴 结 肿 大 及 咽 部 渗 出 皮肤 感染 见于 病 前 14~28 天 (平均 20 K) 

2. 典型 表现 ”急性 期 常 有 全 身 不 适 .乏力 食欲 不 振 ,发热 头痛、 头 晤 .咳嗽 .气急 .恶心 . 哎 
nt JEJA Je D HH tfr SE 

(1) 水 肿 :705 的 病例 有 水 肿 .一般 仅 潍 及 眼 险 及 颜面 部 , 重 者 2~3 天 遍及 全 身 , 呈 非 凹 陷 性 - 

(2) 血尿 :50%~70% 的 病例 有 肉眼 血尿 .一般 1~2 周 后 转 为 显微镜 下 血尿 。 

(3) ER: FEJERE fi 2096 可 达 辟 病 水 平 。 和 蛋白 尿 患 者 病理 上 常 呈 严重 系 膜 增 生 。 

(4) 高 血压 :30%~809e HJ e Tif 下 增高 。 

(5) 尿 恕 减少 :四 责 Totg be hts o 

3. 严重 表现 ”少数 患 儿 在 疾病 2 ipid iea e. 证 状 : 

(1) 严重 循环 充 Ua ea “ 钠 满 留 、 血 浆 容 量 增加 而 出 现 循环 充血 。 
当 肾 炎 患 儿 出 现 呼吸 急促 和 肺 前 等 惕 循环 充血 的 可 能 性 ,严重 者 可 出 现 呼吸 困 
难 . 端 坐 呼 吸 . 贷 静 脉 低 张 、 频 咳 、 727 及 满 布 湿 哩 音 aD IE C dee e b UR S 
fi AFPR rf Hd opm. 少数 i 

(2) feft Hs His : H1 P Be fL EESE 管 渗透 性 增高 而 发 生 脑 水 肿 。 也 有 人 
AKERE D KITE A AAE EJK E s 150-160mmHg /100-110mmHg 以 上 : 
年 长 儿 会 主诉 剧烈 头痛 区 吐 、 复 视 “ 重 者 突然 出 现 惊厥 、 撒 迷 。 

(3) 急性 肾 功 能 不 全 : 常 发 生 于 疾病 初期 ,出 现 尿 少 、 尿 闭 等 症状 ,引起 暂时 性 氮 质 血 症 、 电 
解 质 素 乱 和 代谢 性 酸 中 毒 ,一 般 持 续 3~5 日 ,不 超过 10 天 。 

4. 非典 型 表现 

(1) 无 症状 性 急性 肾炎 :为 亚 临 床 病例 , 患 儿 仅 有 显微镜 下 血尿 或 仅 有 血清 C3 降低 而 无 其 
他 临床 表现 ， 

(2) 肾 外 症状 性 急性 肾炎 ;有 的 患 儿 水 种、 高 血压 明显 ,甚至 有 严重 循环 充血 及 高 血压 脑病 ， 
但 尿 改 变 轻 微 或 检查 正常 ,可 有 链球 菌 前驱 感染 和 血清 C3 水 平 明 显 降低 。 

(3) 以 肾病 综合 征 为 表现 的 急性 旺 炎 ;少数 患 儿 以 急性 肾炎 起 病 , 但 水 肿 和 蛋白 尿 突 出 , 伴 
低 白 蛋 和 白 血 症 和 高 胆 辕 醇 血 症 , 临 床 表 现 似 籽 病 综合 征 。 

( 实验 室 检查 ) 

VR d a n EAE e 之 问 , 且 与 血尿 的 程度 相 平行 , 尿 液 显微镜 下 检 > 不 等 的 红细胞 
外 ,可 有 透明 .颗粒 或 红细胞 管 型 ,疾病 早期 可 见 较 多 的 白细胞 和 上 皮 细 胞 ,并 非 感 染 ， 外 周 血 
白细胞 一 般 轻 度 升 高 或 正常 .血沉 加 快 、 前 驱 期 为 咽炎 病例 , 抗 链球 ip OCASO) Ss ni 
加 ,10~14 大 开始 升 高 .3~5 周 时 达 高 峰 ,3~6 个 月 后 恢复 正常 。 咽 炎 后 APSGN 者 抗 双 三 再 
核 件 酸 梅 (ADPNase) iG HE F gg ERRU APSGN 者 ASO 升 高 不 多 Lili UPS SCPZWEPZ RR 
(DNAase-B) FH W Hore fili CH Aase) THE JI ES 8006-9096 的 患 才 血清 C3 下 降 , 至 第 8 周 94% 
的 患者 恢复 正常 ”明显 少 尿 时 血尿 素 握 和 肌 具 可 升 高 、 肾 小 管 功能 正常 、 持 续 少 尿 .无 尿 者 ， 
MAES im VALE ILES BR RRE (I, oe aA AES i 


ETUE WRAAE 


【 诊断 和 鉴别 诊断 ) 

根据 前 期 链球 菌 感染 史 ,急性 起 病 , 具 备 血尿 ,蛋白 尿 .水肿 及 高 血压 等 特点 ,急性 期 血清 
ASO 滴 度 升 高 ,C3 浓度 降低 , 则 可 临床 诊断 急性 肾炎 ,进一步 诊断 APSGN 多 不 困难 。 肾 穿刺 活 
体 组 织 检查 只 在 考虑 有 急 进 性 肾炎 或 临床 .实验 室 检 查 不 典型 或 病情 迁延 者 才 进 行 以 确定 诊 
断 。 和 急性 肾炎 必须 注意 和 以 下 疾病 鉴别 : 

1. 其 他 病原 体感 染 后 的 肾 小 球 肾炎 多 种 病原 体 可 引起 急性 肾炎 ,可 从 原 发 感染 灶 及 各 自 
临床 特点 相 区 别 。 

2. lgA 肾病 以 血尿 为 主要 症状 ,表现 为 反复 发 作 性 肉眼 血尿 ,多 在 上 呼吸 道 感染 后 24~48 
小 时 出 现 血 尿 , 多 无 水 肿 .高 血压 ,血清 C3 正常 。 确 诊 靠 肾 活 体 组 织 免 疫病 理 检 查 。 

3. 慢性 肾炎 急性 改作” 既往 肾炎 中 不 详 ,无 明显 前 期 感染 , 除 有 肾炎 症状 外 , 常 有 贫血 . 肾 
功能 异常 . 低 比 重 尿 或 固定 低 比 重 尿 , 尿 改 变 以 蛋白 增多 为 主 。 

4. 原 发 性 肾病 综合 征 ” 具 有 肾病 综合 征 表现 的 急性 肾炎 需 与 诛 发 性 肾病 综合 征 鉴别 。 若 
患 儿 呈 急 性 起 病 , 有 明确 的 链球 菌 感染 的 证 据 , 血 清 C3 降低 , 肾 活体 组 织 检查 病理 为 毛细 血管 
内 增生 性 肾炎 者 有 助 于 急性 肾炎 的 诊断 。 

5. 其 他 ”还 应 与 急 进 性 肾炎 或 其 他 系统 性 疾病 引起 的 肾炎 ,如 紫 首 性 肾炎 .狼疮 性 肾炎 等 
相 鉴 别 。 

[ 治疗 】 

本 病 无 特异 治疗 - 

1. 休息 ”和 急性 期 需 卧 床 2~3 周 ,直到 肉眼 血尿 消失 ,水肿 减退 ,血压 正常 , 即 可 下 床 进行 轻 
微 活动 。 血 沉 正 常 可 上 学 ,但 应 避免 重 体力 活动 。 尿 检 完 全 正常 后 方 可 恢复 体力 活动 。 

2. 饮食 以 低 盐 饮食 为 好 [ <1g/d, 9X «60mg/ (kg'd) ,严重 水 肿 或 高 血压 者 需 无 盐 饮 食 。 水 
分 一 般 不 限 。 有 和 氮 质 血 症 者 应 限 蛋 白 , 可 给 优质 动物 蛋白 0.5g/ (kg*d)。 

3. 抗 感染 ”有 感染 灶 时 用 青霉素 10~14 X. 

4. 对 症 治疗 

OD 利尿 :经 控制 水 、 盐 入 量 后 仍 水 肿 DRETAR 12mg (kgd), 4) 2-3 次 口服 。 
无 效 时 需 用 号 塞 米 ,口服 剂量 为 2~5mg/(kg*d), 注 射 剂量 为 每 次 1~2mg/kg, 每 日 1~2 次 ,静脉 注 
射 剂量 过 大 时 可 有 一 过 性 耳 侮 。 

(2) 降 血压 : 凡 经 休息 ,控制 水 . 盐 摄 和 人 ,利尿 而 血压 仍 高 者 均 应 给 予 降 压 药 。D 俏 葵 地 平 ， 
系 钙 持 抗 剂 ,开始 剂量 为 0.25mg/ (kg'd), 最 大 剂量 为 1mg/ (kg*d), 4) 3 次 口服 ;@ 卡 托 普 利 : 系 血 
管 紧张 素 转换 酶 抑制 剂 ,初始 剂量 为 0.3~0.5Smg/(kg'd), 最 大 剂量 为 S~-6mg/(kg.d), 分 3 次 口服 ， 
与 硝 葵 地 平 交替 使 用 降 压 效果 更 佳 。 

5. 严重 循环 充血 的 治疗 

(1) 纠正 水 钠 注 留 ,恢复 正常 血 容 量 , 可 使 用 叶 塞 米 注 射 。 

(2) 表现 有 肺 水 肿 者 除 一 般 对 症 治 疗 外 ,可 加 用 确 普 钠 ,5~20mg 加 入 5% 葡萄糖 液 100ml 
中 ,以 Hog Ckg * min) 速度 静脉 滴 注 ,用 药 时 严密 监测 血压 ,随时 调节 药 液 滴 速 ,每 分 钟 不 宜 超 过 
8ug/kg, 以 防 发 生 低 血 压 。 滴 注 时 针 简 .输液 管 等 须 用 黑 纸 覆盖 ,以免 药 物 遇 光 分 解 。 

(3) 对 难 治 病 例 可 采用 连续 血液 净化 治疗 或 透析 治疗 。 

6. 高 血压 脑病 的 治疗 ”原则 为 选用 降 血 压 效 力 强 而 迅速 的 药物 。 首 选 硝 普 钠 , 用 法 同上 、 
有 惊厥 者 应 及 时 止 冶 。 

7. 急性 肾 衰 竭 的 治疗 “ 见 本 章 第 九 节 。 

【 预后 和 预防 】 

急性 肾炎 预后 好 。95% 的 APSGN 病例 能 完全 恢复 ,小 于 5% 的 病例 可 有 持续 尿 异常 ,死亡 
病例 在 1% 以 下 。 
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L 肾 小 球 毛 乡 


现 ,微小 病变 时 肾 小 球 滤 羡 


EIAS KI < 


目前 尚 不 明确 。 
V rp far AY AE 
芮 阴离子 丢失 增多 ,导致 静电 屏障 破坏 ,使 大 量 带 负电 荷 的 中 分 子 血 


减少 呼吸 道 及 皮肤 感染 


章 ”泌尿 系统 疾病 


EU Ae 猩红热 及 脓 


男女 比例 为 3.7: 1。 发 病 年 龄 多 为 学 龄 


E 3 种 类 型 。 


和， A aui eth 1-3 周 内 


组 由 p 原因 引起 的 肾 小 球 基 底 膜 通 透 性 增加 ， 
临床 有 以 下 4 KRA: OKEE AR: OR 
以 上 MÜHE Ks 

病 中 发 病 率 仅 次 于 急性 肾炎 。1982 年 我 国 的 调查 结果 显示 肾病 
i AB LBS 2196. 
HERA EFRR A R] 43-29 Ek AER ERMIR E 
1ary nephrotic syndrome, PNS), 约 占 儿 童 时 期 肾病 综 


前 儿童 ,3~5 


本 节 主 要 叙述 原 
征 总 数 的 90%。 


化 可 导致 重 自 尿 。 实 验 动物 模型 及 人 类 肾病 研究 发 


浆 白 蛋 白 滤 出 ,形成 高 
形成 低 选 择 性 蛋白 尿 。 


2. 非 微小 病变 型 常见 免疫 球 如 


膜 正 常 屏障 作用 而 发 生 和 蛋白 尿 。 


3. 微小 病变 型 凤 小 球 未 见 以 上 沉积 ,其 滤 过 有 


4. 患者 外 周 血 淋 巴 细胞 培养 上 清 液 经 尾 证 

的 病理 改变 ,表明 淋巴 细胞 异常 
肾病 综合 征 的 发 病 有 具有 遗传 基础 。 国 内 报道 , 糖 皮质 激素 敏感 肾 ; 
J j HLA-DR9 相关 。 另 儿 

局 查 发 现 ,黑人 患 肾 病 综 合 征 的 证 


反应 差 ,提示 肾病 综 人 
【病理 生理 ] 


8% , 频 复发 肾病 综合 
表现 ,包括 同胞 患 病 现象 。 流 行 病 学 


选择 性 所 白灰 ;也 可 


EAA GR) 补体 成 分 肾 内 


yE JLU- 


出 


合 征 发 病 与 人 种 及 环境 有 关 。 


基本 病变 是 肾 小 球 通 透 性 增加 ,导致 蛋白 尿 , 而 低 和 蛋白 


病理 生理 改变 。 
1. 低 蛋 白 血 症 
病 综合 征 低 和 蛋白 血 症 


2. 高 脂 血 症 $ 


REA 
致 了 高 脂 血 症 。 血 中 


间 质 纤维 化 。 
3. 水 肿 水 月 
低 于 25g/L 时 ,液体 将 


12 388 Fs BAI ,使 血 容 量 


症 促进 肝脏 合 


的 发 生 


血浆 蛋白 由 尿 中 大 量 丢失 和 从 肾 / 
的 主要 原因 


儿 血 清 总 


减少 ,刺激 了 BEN E; 


胆固醇 . 寺 油 三 
T XR EE Pr, cn] 
胆固醇 和 低 密 度 脂 鼻 
党 或 降低 ,促进 了 动脉 便 化 的 形成 ;持续 高 脂 血 症 , 脂 质 
:与 下 列 因素 有 关 : 


d e] Ff DIRE RH s 


沉积 ， 
静电 屏障 损伤 原因 可 能 


静脉 注射 可 致 小 鼠 
参与 本 病 的 发 病 。 


xil 
;肝脏 合成 蛋白 的 速度 和 和 蛋 E 
降低 。 患 儿 胃 肠 道 也 可 有 少量 Er 1 丢失 ,但 非 低 蛋白 血 症 的 主要 原因 
酯 和 低 密 度 , 极 低 密度 脂 蛋 白 


出 后 被 悄 小 管 


! 的 大 分 子 脂 蛋 白 


,尤其 是 a 脂 蛋 白 持 续 升 高 ,而 高 密度 
从 肾 小 球 滤 出 ,可 导致 肾 / 


名 低 蛋 白 血 症 降低 血浆 胶体 渗透 压 , 4 tL 
5g/L 则 可 有 腹腔 积 液 或 及 


EHE LD T 


ERR dit, fi CR 尿 激 素 和 肾 素 - 


为 分 子 滤 过 屏障 损伤 , 尿 中 丢失 多 种 大 中 分 子 蛋 白 ， 


局 部 免疫 病理 过 程 可 损伤 滤 过 


与 细胞 免疫 失调 


发 生 大 量 蛋 白 尿 和 肾病 综合 征 
病 综合 征 患 儿 HLA-DR7 
,肾病 综合 征 还 有 家 族 性 

状 表现 重 ,对 糖 皮质 激素 
高 胆固醇 血 症 是 继 发 的 


吸收 分 解 是 造成 肾 
的 改变 也 使 血浆 蛋白 


AE 
IFRA, 
ER FADE 
` 球 硬化 和 肾 


32 ys 2 


要 机 制 是 


KAE 
血浆 胶体 


管 紧 紧张 素 - 


第 十 四 章 ”泌尿 系统 疾病 


EREZA ane eb ro E e I JI : DER xat di AST 
醛固酮 分 泌 RI Rte ir EEA LUCR, SI BI A s ot. AE 
神经 兴奋 性 增高 , 近 端 肾 小 管 Na’ 吸收 增加 ;@ 某 些 肾 内 因子 改变 了 肾 小 管 管 周 体液 条 机 制 ， 


使 近 曲 小 管 Na 吸收 增加 。 


4. 其 他 ”上 患 儿 体液 免疫 功能 降低 与 血清 IgG 和 补体 系统 B、D 因子 从 尿 中 大 是 丢失 有 关 ， 
也 与 T 淋 巴 细胞 抑制 B 淋巴 细胞 JeG rri HM Oe. PEREK an, v .MI 因子 和 纤维 
蛋白 原 增多 ,使 患 儿 处 于 高 凝 状态 。 由 于 钙 结合 蛋白 降低 ,血清 结合 钻 可 以 降低 ; 当 25-(OH)D， 
结合 蛋白 同时 委 失 时 ,使 游离 钙 也 降低 。 另 一 些 结合 蛋白 降低 ,可 使 结合 型 甲状 腺 索 (Ti、T) 壬 
清 铁 . 锌 和 铜 等 微量 元 素 降低 , 转 铁 蛋 白 减 少 则 可 发 生 小 细胞 低 色素 性 贫血 

病理 】 
不 发 性 肾病 综合 征 可 见于 各 种 病理 类 下 
:肾病 综合 征 的 病理 观察 有 以 下 


o 根据 国际 儿童 肾脏 病 癸 究 组 (1979 年 ) 对 521 例 
:微小 病变 (76.4%). 局 灶 性 节 段 性 肾 小 球 鲁 化 


儿童 原 ; 


(6.9%) ip NH PE BERE de (7.596) , Sf b 2 HO Hz (2.396) Jio ^E REEERE de (2.3%) 局 灶 性 
球 性 硬化 (1.79%). 膜 性 肾病 (1.5%). 其 他 (1.4%)。 儿 童 悄 病 综合 征 最 主要 的 病理 变化 是 微小 病 


变型 。 


临床 表现 } 


水 有 种 最 常见 ,开始 见于 眼 瞪 ,以 后 逐渐 邂 及 全 身 , 旦 四 陷 性 , 产 重 痢 可 有 腹腔 积 液 或 胸腔 积 
" % r * En "PEE AS 
液 。 一 般 起 病 隐 匿 , 常 无 明显 诱因 。 大 约 3096 有 病毒 感染 或 细菌 感染 发 病史 ,70% NERS 
病毒 感 桨 有关。 常 伴 有 尿 量 减少 ,颜色 变 深 ,无 并 发 症 的 患 才 尿 可 


见于 大 约 15% 的 患者 。 大 多 数 血 压 正 常 ,但 轻 度 高 血压 也 见于 约 1596 的 患者 ,严重 能 
常 不 支持 微小 病变 型 肾病 综合 征 的 诊断 。 约 30% fif] f] 3] Mf 容量 p BU a; (rg JULI 
AFER. — rH EA BERERIN. KAROA EEEE, ih no 
PIPETA . 肾 性 糖尿 ,氨基酸 尿 和 酸 中 毒 等 。 

[HRE] 

i. RR BARD LE EE PHIOR WIAA 
EL EIER HE AE TL, d 50% 以 上 。 呼吸道 感 
肺炎 链球 菌 为 主 ,结核 分 枝 杆 菌 感染 亦 应 引起 重视 。 另 外 ,肾病 患 
呼吸 道 感染 和 小 尿道 感染 最 多 见 , 致 病菌 以 条 件 致 病菌 为 主 . 

2. 电解 质 闲 乱 和 低 血 容量 常见 的 电解 质 闪 乱 有 低 钠 . 低 钙 及 低 钴 血 症 
作用 食盐 或 长 期 食用 不 合 钠 的 食盐 代用 品 ,过 多 使 用 利尿 剂 以 及 感染 、 吸 吐 .腹泻 等 因素 均 避 笋 
针 钠 血 症 。 其 临床 表现 可 有 厌食 .三 力 . 懒 言 , 嗜 睡 、 血 永 下 降 甚至 出 现 休克 . 抽 搞 等 。 另 外 由 于 
CAE A dtp 血浆 胶体 渗透 压 下 降 .显著 水 种 而 常 有 血 容 量 不 足 , 尤 其 在 各 种 诱因 引 起 低 钠 血 症 
TA Wm geht vi 

S. femi BARRERES CE jc MEE DR DPER i pe pice Pos R 
JL Aog 出现 血尿 或 血尿 加 重 . 少 尿 , 基 至 发 生 缘 训 音 。 以 不 同 部 位 血管 血栓 形成 的 亚 临 
未 型 更 多 见 。 除 肾 殉 脉 血栓 形成 外 ,可 出 现 :中 两 侧 肢 体 水 肿 程度 差别 问 定 , 不随 体 位 改变 而 变 
E. y 下 有 上肢 深 静 脉 血栓 形成 ;@) 皮 肤 突 发 紫斑 并 迅速 扩大 ;四 阴 终 水 肿 e fa; api e E 复 腔 
积 液 ; 可 出现 下 肢 疼 靖 伴 足 背 动脉 捕 动 消失 等 症状 及 体征 时 ,应 考虑 下 收 动脉 血 检 形成:@ 股 吉 
水 血 材 形成 是 儿童 肾病 综合 征 并 发 的 急症 之 一 ,如 不 及 时 深 栓 治疗 ,可 导 敏 肢 端 坏死 而 需 截 股 ， 
DASH es DA fg za, 咯血 或 呼吸 困难 而 无 肝 部 阳性 体征 时 亚 答 惕 肺 栓塞 ,其 半数 可 无 临床 症状 
突 发 的 偏瘫 .面瘫 .失语 或 神志 改变 等 神经 系统 症状 ,在 排除 高 血 卜 脑病 LA g ige CST 
RE MAE i [a EAR e S) t 
4. 急性 肾 误 竟 “5% 的 微小 病 IERVEHI RE JE o tn vie bp qe 
5. 肾 小 管 功能 障碍 除 原 有 肾 小 球 的 基 而 病变 可 引起 肾 小 管 功 能 损 甫 外 ,TH ge AHERE 


皮肤 .泌尿 道 感染 和 原 发 性 腹膜 炎 


患 儿 不 恰当 长 期 


友 
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白 的 重 吸收 ,可 导致 肾 小 管 (主要 是 近 曲 小 管 ) 功 能 损害 ,出 现 肾 性 糖尿 或 氨基 酸 尿 ,严重 者 呈 
Fanconi 综合 征 
| 实验 室 检 查 
尿 液 分 析 

i 常规 检查 : 尿 熏 月 定性 多 在 +++. 约 1596 有 短暂 显微镜 下 血尿 ,大 多 可 见 透明 管 型 .颗粒 
管 型 和 卵 圆 脂肪 小 体 . 

(2) 3E 1E 35:24 小 时 屎 蛋白 定 基 检查 >50mg/(kg'd) 为 肾病 范围 的 蛋白 尿 。 尿 蛋白 / 尿 肌 
BF (mg/mg), iE JLE ER Jg 0.2 ,"PEJIESE E US 23.05 

2. 血清 蛋白 .胆固醇 和 肾 功 能 测定 ”血清 白 蛋 白 浓度 «30g/L (3X «25g/L) 可 诊断 为 肾病 综 
合 征 的 低 和 白 蛋 和 血 症 -由 于 肝脏 合成 增加 ,as、B 球 蛋 白 浓度 增高 ,IgG R, IgM, IgE 可 增加 。 
ONE. 25.7, molVL 和 甘油 三 酯 升 高 ,LDL 和 VLDL 增高 ,HDL 多 正常 。BUN Cr 在 肾炎 性 肾病 
综合 征 可 升 高 .晚期 可 有 肾 小 管 功 能 损害 。 

3. "ec iia 微小 病变 型 肾病 综合 征 或 单纯 性 肾病 综合 征 患 儿 血 清 补体 水 平 正 常 , 肾 
炎 性 肾病 综合 征 患 儿 补 体 水 平 可 下 降 

4. 系统 性 疾病 的 血清 学 检查 对 新 诊断 的 肾病 患者 需 检测 抗 核 抗体 (ANA) 抗 -dsDNA 抗 
体 ,Smith 抗体 等 。 对 其 有 血尿 .补体 减少 并 有 临床 表现 的 患者 尤其 重要 。 

5. 高 凝 状态 和 血栓 形成 的 检查 ”多数 原 发 性 肾病 患 儿 都 存在 不 同 程度 的 高 凝 状态 .血小板 
增多 . in] la s 4d. 兽 加 、 血 桨 纤维 蛋白 原 增加 、 尿 纤维 蛋白 裂解 产物 (FDP) 增高。 对 疑 及 血栓 
形成 者 可 行 彩 色 多 普 勒 B 型 超声 检查 以 明确 诊断 ,有 条 件 者 可 行 数字 减 影 血管 造影 (DSA)。 

6. 经 皮 肾 穿刺 组 织 病理 学 检查 ”多数 儿童 肾病 综合 征 不 需要 进行 诊断 性 肾 活体 组 织 检 查 。 
肾病 综合 征 肾 活 Mes tieu 征 :中 对 糖 皮质 激素 治疗 耐 药 或 频繁 复发 者 ;@ 对 临床 或 实验 
室 证 据 支 持 肾 炎 性 尼 病 或 继 发 性 肾病 综合 征 者 。 

[ eea ah ) 

临床 上 根据 有 无 血尿 、 高 血压 、 氨 质 血 症 和 低 补体 血 症 ,将 原 发 性 肾病 综合 征 分 为 单纯 性 和 
肾炎 性 肾病 综合 征 ( 见 第 二 节 )。 

原 发 性 肾病 综合 征 还 需 与 继 发 于 全 身 性 疾病 的 肾病 综合 征 鉴 别 。 部 分 非典 型 链球 菌 感 染 
后 肾炎 .系统 性 红斑 狼疮 性 肾炎 .过 敏 性 紫 EEMETA REFERRED BE EZB RE AES 
均 可 有 肾病 综合 征 样 表 现 。 临 床上 须 排除 继 发 性 肾病 综合 征 后 方 可 诊断 为 原 发 性 肾病 综合 征 。 
有 条 件 的 医疗 单位 应 开展 肾 活体 组 织 检查 以 确定 病理 诊断 。 

[ 治疗 】 

1. 一 般 治疗 

(1) 休息 : 除 水 肿 显 闭 或 并 发 感染 ,或 严重 高 血压 外 ,一 般 不 需 卧 床 休息 。 病 情 缓解 后 逐渐 
HAINE ZE 。 

(2) 饮食 :显著 水 肿 和 严重 高 血压 时 应 短期 限制 水 ` 钠 摄 和 ,病情 缓解 后 不 必 继 续 限 盐 。 活 
E PARURE. 1-2g/d sai rine 1.5~ Aaa -d), 以 高 生物 效 价 的 动物 蛋白 GL n EA ` 牛 

^ ES D 400U 及 适量 钙 剂 。 


(4) 利尿 :对 糖 皮质 激素 耐 药 或 未 使 用 糖 皮质 激素 而 水 肿 较 重 伴 尿 少 者 可 配合 使 用 利尿 剂 ， 
但 震 密 切 观 察 出 人 ` 体 重 变 化 及 电解 质 案 乱 。 

(5) 对 家 属 的 教育 :应 使 父母 及 患 儿 很 好 地 了 解 肾病 的 有 关 知 识 ,积极 配合 随访 和 治疗 、 

2. "ww 

(1) AI (5) LEVER f KE Res og Hs te Fe JE TI 

1) 短程 疗法 : 泌 尼 松 2mg/ (kgd) ipsae 以 下 同 ), 最 大 量 60mayd ,分 次 服用 ， dA 45, at 
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FE]. A 周 后 不 管 效 果 如 何 , 均 改 为 泌 尼 松 1.5mg/kg 隔日 晨 顿 服 . 共 4 周 ,全 疗程 共 8 周 , 然 后 轰然 
停 药 。 短 程 疗法 易 复 发 ,国内 少 用 。 

2) 中 ,长 程 疗法 :可 用 于 各 种 类 型 的 肾病 综合 征 。 先 以 淡 尼 松 2mg/ (ke d), Auk 60mgd, 
分 次 服用 。 若 4 周 内 尿 蛋 自转 阴 , 则 自转 阴 后 至少 珊 因 2 Iri Li OUR H 2mg/kg ^. 
餐 后 顿 服 ， ha 4 周 , 以 后 每 2-4 周 总 量 中 减 2 5-5mg, 直 至 停 药 。 疗 程 必 须 达 6 个 月 (中 程 疗 
法 )。 开 始 治疗 后 4 周 尿 蛋白 未 转 阴 者 可 继续 服 至 尿 蛋 白 阴 转 后 2 周 ， or 以 后 再 
改 为 隔日 2mg/kg FHESA BRL, HEEL 4 周 ,以 后 每 2-4 周 减 直 一 次 ， REs saj gyo AA 
BUTHD. 


(2) DESCRI vpn 依赖 型 
DB nt 


bet, ios 


e. inti 
2) 更 换 糖 皮质 ; 
龙 ( 阿 赛 松 .康宁 克 
3) 甲 泼 尼 龙 冲击 治疗 : 


TU, 
(3) 激素 治疗 的 副作用 :长 其 


出 现 明 显 的 库 欣 貌 、 朋 
血压 、 尿 中 失 钾 ,高 尿 
半 病 发 作 等 ;还 可 发 


钙 和 骨 


Uta SHARP E 
JARA 27 
白内障 .无 菌 性 股骨 头 坏 


J 肾病 的 其 他 激素 


疗程 : 糖 皮质 激 迷 


Z PE. 原则 上 再 次 


度 放 慢 ， 


皮质 激 oH 减 量 过 程 中 复 


TN Jit REA H IFAI 6 ITIR , AGE m DI EE 
à 影响 糖 皮质 激素 疗效 的 其 他 因素 。 n 
EDE 对 泌 尼 松 疗 效 较 差 的 病例 ,可 换 用 其 他 糖 皮质 激 喜 制 ? TESTE 


宜 根据 肯 脏 病 到 
超生 理 剂量 使 月 


IJ 改变 选 择 。 
昌 糖 皮质 激素 


副作用 :GD 代谢 紊乱 :可 


JI 全 
fa ` Ir 


cup UL PA F 
养 不 良 ESIA V yop KEAN 
DOS RU SUM 


EKEN. Og D 


人 @ 消 化 性 溃 


发 结核 灶 活 动 。@ 急 性 肾上腺 皮质 功能 不 全 、 mA E. 

3. 免疫 抑制 剂 ” 主 要 用 于 肾病 综合 征 频繁 复发 , 糖 皮质 激素 依赖 . 坠 药 或 出 ; 现 严重 副作用 
者 。 在 小 剂量 糖 皮质 激素 隔日 使 用 的 同时 可 选用 下 列 免疫 抑制 剂 。 

(1) 环 磷酸 胺 :一 般 剂 量 为 20~2.5mgf(kg:d), 分 3 次 口服 ,疗程 8~12 周 , 总 量 不 超过 200mg/ 
kg。 或 用 环 磷 栈 胺 冲击 治疗 ,剂量 为 10-12mgy(kg.d), 加 入 5% 葡萄 糖 盐水 100~200ml 内 静脉 滴 
注 1-2 tog 1 疗程。 用药 日 嘱 多 饮水 ,每 2 mE 4i 1 疗程 ,累积 量 e150-200mg/kg 


\ 时 ,连续 


副作用 有 和 白细胞 减少 . 秃 发 . 肝 功 能 损害 ,出血 


血性 膀胱 炎 等 ,少数 可 发 生 肺 纤维 化 。 注 意 远 期 性 


腺 损害 。 病 情 需 要 者 可 小 剂量 , 知 疗 程 . 间 电 用 药 ,如 免 青 春 期 前 和 青春 期 用 药 
(2) 其 他 免疫 抑制 剂 : 可 根据 患者 需要 选用 苯 丁 酸 氮 芥 、. 环 孢 索 、 mips | dz pa ZR 
CRGRO RR) TAE AE EU 8e 


4. 抗 凝 及 纤 溶 药物 疗法 
用 抗 凝 和 iie du 


(1) 
为 1 "i Eme 
(2) 尿 激酶: ipa 


Ad 100-200ml 中 静脉 滴 注 ,1 
(3) 口服 抗 凝 药 : 双 喀 达 葛 5~ 
5. 免疫 调节 剂 ” 一 般 作为 精 
依赖 者 。 左 旋 咪 只 2.5mg/kg, M H 
周围 血液 中 性 粒 细胞 下 降 , 停 药 有 


由 于 肾病 往往 存在 高 凝 状态 种 


~2 周 为 1 疗程 。 


纤 深 障 但 , 易 并 发 血栓 形成 ， SAJIN 


4H 1 次 ， 2-4 Ii] 


PARS - 一 般 剂量 入 10% dj 
10mg/(kg'd), 分 3 次 饭 后 服 ,6 个 月 为 1 疗程 。 
皮质 激素 上 的 辅助 治疗 ， 适用 于 常 伴 感染 

用 药 ,疗程 6 个 月 。 副作用 可 有 胃 肠 不 适 .流感 样 症状 、 皮疹 
1 可 恢复 。 


让 皮质 激素 


6， 血 管 紧张 素 转换 酶 抑制 剂 (ACEI) 对 改善 内 小 球 局 部 血 流 动力 学 ai pg ago i GEHE 
小 球 硬化 有 良好 的 作用 . 尤其 适用 于 伴 有 高 血压 的 肾病 综合 征 : 常用 制剂 有 卡 托 普 利 (captopril)、 
依 那 普 利 ( enalapril) 4> fI] (fosinopril) 等 。 

7. 中 医药 治疗 ”肾病 综合 征 届 中 医 “水 用 "Bk". 和 的 范畴 ， 可 根据 状 证 施 治 原 


第 十 四 章 ”泌尿 系统 疾病 


则 立方 治疗 - 

【预后 】 

肾病 综合 征 的 预后 转 归 与 其 病理 变化 和 对 糖 皮质 激素 治疗 的 反应 关系 密切 。 微 小 病变 型 
预后 最 好 ,局 灶 节 段 性 肾 小 球 硬化 预后 最 差 。 90%~95% 的 微小 病变 型 患 儿 首次 应 用 糖 皮质 激 
素 有 效 。 其 中 85% 可 有 复发 ,复发 在 第 1 年 比 以 后 更 常见 。3~4 年 未 复发 者 ,其 后 有 95% 的 机 
会 不 复发 。 微 小 病变 型 预后 较 好 ,但 要 注意 严重 感染 或 糖 皮质 激素 的 严重 副作用 。 局 灶 节 上 段 性 
肾 小 球 硬 化 者 如 对 类 皮质 激 索 敏 感 . 则 预后 可 改善 。 

[Mp1] 先天 性 党 病 综合 征 

先天 性 肾病 综合 征 (congenital nephritie syndrome) 通常 指 生 后 3 个 月 内 发 病 , 临 床 表现 符合 
肾病 综合 征 , 并 除外 继 发 所 致 者 (如 TORCH 或 先天 性 梅毒 感染 所 致 等 )。 其 中 包括 典型 的 芬兰 
型 肾病 综合 征 、 弥 漫 性 系 膜 硬化 (DMS) 和 生 后 早期 发 生 的 原 发 性 肾病 综合 征 。 遗 传 性 是 CNS 的 
主体 ,依据 是 否 伴 有 其 他 系统 疾病 .可 将 其 分 为 非 综合 征 性 (non-syndromic) 或 单 发 型 (isolated) 
和 综合 征 型 (syndromic ) 

【 病因 和 发 病 机 制 】 

遗传 性 CNS 的 发 病 机 制 目 前 较为 明确 ,主要 是 由 构成 肾 小 球 滤 过 屏障 的 重要 分 子 基因 突 变 
或 调节 这 些 基 因 的 转录 因子 突变 引起 。 已 报道 的 常见 的 CNS 致 病 基因 有 NPHS1、NPHS2、WT1、 
LAMB2 .PLCE1 和 COQ2 等 。 

【病理 】 

CNS 的 肾脏 病理 为 非特 异性 ,病理 所 见 因 病 期 早晚 不 同 。 本 病 患 儿 肾 脏 体 积 及 重量 是 正 
常 儿 肾 脏 的 2~3- 倍 , 肾 单 位 也 明显 增多 光 镜 下 没有 特异 性 的 病变 。 生 后 1 个 月 肾脏 可 出 现 
皮质 小 管 囊 性 改变 和 增生 性 肾脏 损害 ;最 终 小 卉 中 的 上 皮 细 胞 扁平 , 刷 状 缘 结 构 消 失 7] 3S 
Ai. 晚期 可 见 终 末 期 肾病 病理 改变 。 免 疫 荧 光电 镜 检查 一 般 无 Tg 和 补体 沉着 。 随 疾病 进展 ， 
在 系 膜 区 可 有 少量 的 IgM 或 C3 沉积 。 电 镜 示 内 皮 细 胞 肿胀 . 足 细胞 足 突 广泛 融合 、 基 膜 皱 
缩 等 。 

【临床 表现 】 

多 数 患 儿 生 后 3 个 月 已 表现 出 典型 的 肾病 综合 征 。 可 有 阳性 家 族 史 。 芬 兰 型 CNS 患 儿 还 
有 早产 . 窗 息 史 和 大 胎盘 (胎盘 重量 > 胎儿 体重 的 25%)。 

1. zkBh ”半数 于 生 后 1~2 周 内 即 见 水 肿 ,严重 者 宫 内 就 出 现 水 肿 , 伴 有 胸 腹 腔 积 液 。 也 可 
述 至 数 月 后 始 为 家 长 发 现 。 

2. RAR “持续 性 大 量 蛋白 尿 ,最 初 为 高 度 选择 性 蛋白 尿 ,疾病 后 期 则 选择 性 下 降 , 患 儿 有 
明显 的 低 摇 蛋白 血 症 和 高 脂 血 症 。 

3. 生长 发 育 落后 ”由 于 蛋白 质 营养 不 良 , 患 儿 常 有 生长 发 育 沙 后 ,也 有 伴 发 胃 食 管 反 流 和 
幽门 狭 守 的 报告 - 

4. 继 发 性 改变 “持续 的 肾病 状态 又 常 导致 其 他 的 病理 4 
能 减退 ;发 和 后 血栓. 栓塞 ; 肾 功 能 减退 [ 随 年 龄 增长 . 肾 功 站 
«50ml/ (min 1.73m”), X48 JL 3 岁 时 已 需 透 析 或 移植 ] 等 。 

5. 综合 征 型 CNS 表现 ” 除 上 述 表 现 外 ,还 有 肾 外 表现 ,如 WTI 突变 所 致 CNS 患 儿 可 有 
Wilms jj .男性 假 两 性 畸形 ,其 他 相关 病变 ,如 白内障 .角膜 混浊 、 小 头 、 斜 视 .眼球 震 颜 及 腿 距 过 
宽 等 亦 可 出 现 

【 实验 室 检 查 】 

除 大 量 盘 让 尿 外 , 常 有 显微镜 下 血尿 。 可 见 经 度 扫 基 酸 尿 和 糖尿 。 血 浆 蛋 白 降 低 , 血浆 胆 
国 酝 可 高 或 不 高 血清 C3 doxes FU. Bhd RU ok UR ER ERE 


E 理 变化 ,如 免疫 力 低下 ;甲状 腺 功 
于 渐 缓 慢 减 退 . 生 后 第 2 4E GER W 
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【 诊断 和 鉴别 诊断 】 

诊断 本 病 主要 依据 阳性 家 族 史 .大量 蛋白 尿 .巨大 胎盘 ,出 生 6 个 月 内 肾 功 能 正常 ， 
应 行 明 穿刺 活体 组 织 检查 。 根 据 有 无 明 外 症状 ,考虑 
习 型 的 关系 进行 相关 基因 的 检测 。 

临床 上 需 与 下 列 类 型 先天 性 肾病 综合 征 鉴别 : 
1. 弥漫 性 系 膜 硬 化。 
2. 婴儿 肾病 综合 征 继 发 于 全 身 疾病 ”@ 先 天 性 梅毒 伴 肾 病 综合 征 ; 台 位 有 后 殖 器 畸形 的 肾 
病 综 合 征 ;@@ 肾 豚 胎 瘤 及 肾 静 肪 栓塞 

3. 其 他 类 型 肾病 综合 征 . 


必要 时 
单 发 型 或 综合 征 型 CNS ,再 根据 表 型 与 基 


治疗 】 
糖 皮质 激素 和 免疫 抑制 剂 治疗 无 效 , 需 定期 输 注 白 和 蛋白 ,及 时 选择 透析 和 肾脏 将 代 治 疗 
【预后 】 


本 病 预 后 差 ,如 不 能 及 时 行 透析 或 肾 移 植 则 病死 率 高 。 


【 附 2】 IgA 肾病 


IgA 肾病 (IgA nephropathy , IgA N) 是 我 国 常 见 的 原 

学 全 国 性 调查 显示 ,1995~2004 年 ,我 国 儿 
患 儿 的 1.37% , 占 肾 活检 患 儿 的 11.8%; IBAN 临床 表现 多 样 , 以 肾 小 球 
为 主 的 免疫 复合 物 沉积 为 主要 特征 。 须 除外 其 他 疾病 的 继 发 性 系 腊 IgA CRI 
【 病因 和 发 病 机 制 | 】 
病因 和 发 病 机 制 尚 不 清楚 -IgA 在 系 膜 区 的 沉积 是 触发 IgAN 的 关键 ,而 IgA 的 分 子 结构 和 
村 性 与 沉积 部 位 和 触发 炎症 反应 密切 相关 。 机 体 的 遗传 体质 也 与 lgAN 发 病 有 关 . 
【 病理 】 
本 病 的 血型 病理 表现 为 光 镜 下 系 膜 细胞 增生 和 基质 增多 引起 系 膜 增 宽 .以 局 灶 
增生 性 Fabret eem TL, HERK EE ERES HORZ , Io CS BS EIE PE E 
新 月 体形 成 免疫 荧光 显示 , 肾 小 球 系 膜 区 出 现 单纯 IgA 或 以 IgA 为 主 m a 
积 , 较 重 者 肾 小 球 毛 细 血 管 社 上 也 可 见 IgA 沉积 。 电 镜 下 主要 可 见 增多 的 系 膜 细胞 和 系 膜 基质 
所 致 的 系 膜 区 扩大 , 系 膜 区 或 系 ASETI. 以 肾病 综合 征 为 表现 的 IgAN 可 见 广 
ERA ater s iie 

【 临床 表现 】 

LE fgAN 发 病 年 龄 平均 为 10 岁 左右 。 临 床 以 持续 镜 下 血尿 或 反复 发 作 的 肉眼 血尿 和 (或 ) 
重 和 白灰 为 特征 ,少数 表现 为 肾病 综合 征 和 肾 功 能 损害 . 
已 病 前 多 有 感 $ 见 的 为 上 呼吸 道 感染 ,其 次 为 消化 道 太 部 和 泌尿 道 感染 等 、 血 尿 
同时 可 伴 或 不 伴 轻 度 蛋白 尿 , 血 尿 间 吹 期 蛋 向 屎 可 以 消失 , 约 有 7% I AOL LEERE SEES Y 
征 水 平 少数 患 儿 (4%~10% 汶 急性 肾炎 综合 征 起 病 , 起 病 可 同时 伴 有 不 同 程度 的 水 肿 和 高 血 计 . 
发 现 较 晚 或 治疗 效果 不 佳 者 可 出 现 肾 e 重 损害 
实验 室 检查 】 
尺 液 显微镜 检查 可 见 红细胞 增多 ,常见 红细胞 管 型 。 尿 红细胞 位 相 检 查 红细胞 形态 为 旧 
鬼 一 性 ,提示 肾 小 球 源 性 血尿 ， 多 为 轻 度 蛋 和 白 屎 , 屎 蛋白 定量 <1g/24h , DGR Hp np Hb UAE RE 


-次 检查 约 20% 的 患 儿 血清 JgA 升 高 ,连续 或 多 次 检查 约 有 40% 的 患 儿 gA Tees, TUe 
ZA IgA 增多 


STER ”泌尿 系统 疾病 


【 诊断 和 鉴别 诊断 】 

IgAN i2 Ir ui HER RR FE , 光 镜 下 常见 局 灶 节 段 性 增生 或 弥漫 性 系 膜 增生 性 肾 小 球 肾 

炎 , 免 疫 菊 认可 见 系 膜 区 Te 或 以 lgA 为 主 的 免疫 球 重 白 沉积 。 

go x EAT : 

. 急性 链球 菌 染 后 肾 小 球 肾炎 前 1-3 周 有 链 球菌 感染 的 前 驱 病 史 , 以 血尿 .水 肿 

m 高 dm 为 主要 狂 状 ”持续 肉眼 血尿 时 间 较 长 ,可 从 数 天 到 数 周 , 这 点 和 IgAN 发 作 性 血尿 不 同 。 
检查 有 补体 C3 PER. ASO .血沉 升 高 

2. "pua peii 本 病 多 有 家 族 史 .临床 90 表现 为 持 

ee Et MR 状 .多 Me Vis PRUR VE 规 检查 中 发 现 。 电 镜 证 


iN 


性 镜 下 血尿 LIP ICE TRI RICE 


实 其 中 一 部 分 为 薄 基 底 膜 ( 基 


3. Kcd 综合 征 pues f 
ESAE EE 2. 15% 有限 部 异常 ,男性 死亡 率 

4. 非 IgA 系 膜 增 生性 肾炎 RIE IgAN N 相 似 , 从 临床 上 很 难 鉴别 。 主 要 靠 肾 活检 病理 检 
查 鉴别 。 

【治疗 】 

根据 不 同 的 表现 及 病理 类 型 ,采用 不 同方 案 . 保 护 肾 功能 , 减 慢 病 情 进 

1. 孤立 性 镜 下 血尿 型 ”无须 特殊 治疗 .定期 随访 。 

2. 反复 发 作 肉 眼 血尿 型 不 伴 蛋 白 尿 ”内 眼 血尿 多 与 感染 有 关 , 可 以 行 病灶 清除 ,如 扁桃 体 
切除 。 治 疗 的 关键 在 于 去 除 感 染 等 诱发 因素 .如 肉眼 血尿 反复 发 作 2 次 以 上 或 持续 2 周 以 上 ， 
可 考虑 用 免疫 抑制 剂 

3. 血尿 型 伴 有 少量 蛋白 尿 [25mg/(kg*d)] 目前 推荐 长 期 服用 肾 素 - 血管 紧张 素 系统 
(RAS) 阻 断 剂 ,ACEL/ARB 不 但 具有 明显 的 降低 尿 蛋 白 和 降 血 压 作 用 ,同时 有 益 于 延缓 疾病 进展 。 

4. 血尿 型 伴 有 中 重度 蛋白 尿 [ 二 25mg/(kg*d)] 或 肾病 综合 征 型 ”可 给 予 糖 皮质 激素 治疗 ， 
RKE f FE Go TEE TD TR] pH DE ERAS (AZA) 32 B3 Z, js CERRO REB, MMF) 等 ,同时 考虑 联 用 
ACEI /ARB , i5 fl, ^b bg tz [2], ER RERNI A AI 

5. 病理 提示 新 月 体型 肾炎 ZRB CTX 和 激素 的 双 冲 击 治疗 。 可 改善 病情 , 稳 
定 肾 功能 。 

6. 慢性 肾炎 型 ”重点 在 于 延缓 肾 功 能 恶化 速度 ,减少 并 发 症 , 维 持 机 体内 环境 的 稳定 ,延迟 
开始 血液 净化 的 时 间 . 在 ACEIL/ARB 的 基础 上 选择 激素 联合 CTX 等 治疗 。 

7. 其 他 药物 治疗 ”可 有 维生素 眉 `. 鱼 油 和 多 聚 不 也 和 脂肪 酸 等 。 

【预后 】 

儿童 IBAN 的 预后 也 不 容 乐观 ,少数 病例 旺 进展 性 发 展 ,并 最 终 发 展 为 ESRD。 因 此 ,对 于 儿 
但 ,IgAN 的 早期 发 现 和 积极 治疗 非常 重要 


第 五 节 ”泌尿 道 感染 


泌尿 道 感 兴 Curinauy tract infection, UTD 是 指 病原 体 直接 侵入 尿 路 ,在 尿 液 中 生长 繁殖 ,并 
仅 犯 尿 路 笑 膜 或 组 织 调 引起 损伤 。 按 病原 体 侵 礁 的 部 位 不 同 ,分 Jg EE K (pyelonephritis), 
膀胱 炎 Ceystitis), bI iE K Curetheitis). Ef dz f de XC BR E hj Bee s EIE e RULES K Cr PIS F IRI 
感 米 由 于 儿童 时 期 感染 局 限 在 屎 路 革 一 部 位 者 较 少 ,县 临床 上 又 难以 准确 定位 ,故常 不 加 区 
3l ,统称 小 Jj bg XC ae 可 根据 有 无 临床 症状 ， 为 症状 | 性 泌尿 道 感染 (symptomatie urinary tract 
infection) 和 无 镍 状 

据 我 国 1982 年 全 国 凋 查 显示 ,说 尿道 感染 占 本 系统 疾病 的 8.5%; 1987 年 全 国 21 省 市 儿童 


m ox 
WDR Casymptomatie bacteriuria) 


TUS 
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泌尿 系统 疾病 


尿 过 筛 检查 统计 ,泌尿 道 感染 占 儿 童 泌 尿 系 疾病 的 12.5% - 


论 成 人 或 儿童 ,女性 泌尿 道 感染 的 


发 病 率 普遍 高 于 男性 ,但 新 生 儿 或 婴 幼 儿 早期 ,男性 发 病 率 mAN 


TERHERE JL SE e 0 — EE RR 


月 以 下 的 小 婴儿 ,但 以 学 龄 女孩 更 常见 。 


[ERG 


【病因 】 


任何 致 病菌 均 可 引起 泌 


"SER 


细菌 


引起 泌尿 道 感 染 的 发 病 机 制 错综复杂 ， 


1. 感染 途径 


(1) 上 行 性 感染 : 
起 膀胱 炎 ,膀胱 内 的 致 病菌 再 经 输尿管 


尿道 感染 ,但 绝 大 多 数 为 革 兰 阴性 
二 菌 、 克 雷 伯 杆 菌 .铜绿 假 单 胞 菌 ,少数 为 肠 球 菌 和 葡萄 五 
染 中 最 常见 的 致 病菌 , 约 占 6096-8096. 
下 的 男孩 ,主要 


文 是 泌尿 道 感染 最 主要 的 感染 途径 。 


分 ,见于 各 年 龄 ,性别 的 儿童 ,甚至 3 个 


大 肠 埃 希 菌 、 副 大 肠 埃 希 
Hj. ARMY ED REIR 


初次 患 泌 尿道 感染 的 新 生 儿 所 有 年 龄 的 女孩 和 1 DA 
的 致 病菌 仍 是 大 肠 埃 希 菌 ;而 在 1 岁 以 上 男 骇 主要 多 病菌 多 数 是 变形 杆菌 
于 10~16 岁 的 女 按 ,白色 和 葡萄 球菌 亦 常 见 ; 克 雷 伯 杆 菌 和 上 肠 球菌 多 
【发病 机 制 】 


见于 新 生 儿 泌尿 道 


是 宿主 内 在 因素 与 细菌 致 病 性 相互 作用 的 


致 病菌 从 尿道 口上 行 并 进入 膀胱 , 引 


主要 是 大 肠 埃 希 菌 ,其 次 是 变形 杆菌 或 其 他 肠 道 杆 


VUR) f 
(2) 血 源 
(3) 淋巴 


常 是 细菌 上 行 性 感染 的 直接 通道 。 
爹 径 侵袭 尿 路 的 致 病菌 主要 是 金黄 
直接 蔓延 :结肠 内 和 盆腔 的 细菌 可 通过 淋巴 管 感 染 肾 脏 , 红 脏 周 赎 邻 近 器 官 


ES :经 血 源 途 


和 组 织 的 感染 也 可 直接 莹 延 。 


2. 宿主 内 在 因素 
(1) 尿道 周围 菌 种 的 改变 2 


(2) £ 


(3) 泌尿 道 感 


(5) 新 生 儿 和 小 婴儿 抗 感染 能 力 差 , 易 患 泌尿 道 感染 
防卫 能 力 差 , 易 致 上 行 感 ; 


抑制 剂 的 串 儿 ,其 泌尿 道 感染 的 发 病案 可 增高 。 
3. 细菌 毒 力 ” 宿 主 无 特殊 易 


细菌 能 否 引 起 上 和 
[ 临床 表现 】 
1. eedem 首 感染 


TEE ,烦躁 其 村 
症状 多 不 明显 ,3 


(4) 先天 性 或 获得 性 尿 路 畸形 ， 


(6) 糖尿 病 .高 钙 血 症 .高 血压 .慢性 肾脏 疾病 CUR TRUM t T 


TITEN, 


引起 肾 备 肾炎 。 引 起 上 行 性 感染 的 致 病菌 
菌 。 膀 胱 输尿管 反 


em " 
流 ( vesicoureteral reflux, 


Té C A] A ER iie 


及 尿 液 性 状 的 变化 ,为 致 病菌 和 人 侵 和 繁殖 创造 了 条 件 。 
菌 黏附 于 尿 路 上 皮 细 胞 (定植 ) 是 其 在 泌尿 道 增殖 引起 泌尿 道 感染 的 先决 条 件 。 


的 机 会 - 


j 性 感染 的 主要 因素 。 


在 床 症 状 因 患 儿 年 龄 组 的 
汤 生 儿 : 临 床 症状 极 不 典型 ,多 以 全 身 症状 
许多 患 儿 有 生长 发 育 停 滞 , 体 重 增长 组 
路 等 神经 系统 症状 。 
30% dam 儿 血 和 尿 培养 出 的 致 病菌 


患者 分 泌 型 IgA 的 产生 存在 缺陷 ,使 尿 


新 生 儿 泌尿 道 感 
E 
H ER Iy: gr e 


(2) 婴 幼 儿 ; 临 床 症状 也 不 典型 , 常 以 发 热 最 突 
局 部 排尿 刺激 症状 可 不 明显 ， 但 细心 观察 可 发 现 有 
DES 


(3) 


年 长 儿 : 以 发 热 , 寄 战 .腹痛 


全 身 症 状 突出 


中 分 泌 型 Tg A. 浓度 减低 ,增加 发 生 泌 


增加 泌尿 道 感染 的 危险 性 


Rus .尿道 口 常 受 细菌 污染 , 旦 局 部 


血 及 长 期 使 用 糖 皮质 激素 或 免疫 


或 染 的 内 在 因素 ,如 泌尿 系 结构 异常 , 则 微生物 的 毒 力 是 决定 


不 同 存在 着 较 大 差异 

HE, nz d eA s TE PL nz 522 T 
慢 或 不 增 , 伴 有 黄姜 少 较 多 见 。 部 分 患 儿 可 
伴 有 败血症 ,但 其 局 部 排尿 刺激 
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SERE ”泌尿 系统 疾病 


同时 尿 路 刺激 症状 明显 , 患 儿 可 出 现 尿 频 、 尿 急 、 尿 痛 、 尿 液 混浊 , 偶 见 肉眼 血尿 。 

2. 慢性 泌尿 道 感染 ”是 指 病程 迁延 或 反 rtt. UR SC HL .消瘦 .生长 迟缓 AERAJ 

3. 无 症状 性 菌 尿 在 常规 的 尿 过 得 检查 中 ,可 以 发 现 健康 儿童 中 存在 着 有 意义 的 菌 尿 . 但 
无 任何 尿 路 感染 症状 ”这 种 现象 可 见于 各 年 龄 组 ,在 儿童 中 以 学 龄 女孩 常见 。 无 症状 性 菌 尿 患 
bic E 和 既往 有 证 状 的 尿 路 感染 史 。 病 原 体 多 数 是 大 肠 埃 希 菌 。 

1. iere PNE 中 尿 常 规 检查 : 如 清洁 中 段 尿 离心 沉渣 中 白细胞 宇 5 个 / 
HPF, 即 可 怀疑 为 尿 路 感染 ”血尿 也 很 常见 。 肾 孟 肾 炎 患 者 有 中 等 蛋白 尿 、 白 细胞 管 型 尿 及 晨 尿 
的 比重 和 渗透 讨 减 低 . 2 1 小 时 尿 上 :和 白细胞 数 >30 x 107/h 为 阳性 ,可 怀疑 泌 
尿道 感染 ;<20 x 10/h HHE. EHER 

2. 尿 培养 细菌 学 检查 ” 尿 细 茵 培养 及 菌落 计数 是 诊断 泌尿 道 感染 的 主要 依据 。 通 常 认为 
"f EEER E AE Vel vé 3C 10 ml. np fii. 10*- 105 /ml 为 可 疑 ,<10yml 为 污染 ,应 结合 患 儿 的 性 别 、 有 
无 症状 .细菌 种 类 及 繁殖 力 综合 评价 临床 意义 。 由 于 凑 链 球菌 一 个 链 含有 32 个 细菌 ,一般 认为 
菌落 数 在 10~10yml 之 间 即 可 诊断 。 通过 耻骨 上 膀胱 穿刺 获取 的 尿 培养 ,只 要 发 现 有 细菌 生长 ， 
即 有 诊断 意义 。 至 于 伴 有 并 重 尿 路 刺激 症 状 的 女孩 ， 如 果 尿 中 有 较 多 白细胞 ,中 段 尿 细菌 定量 
培养 三 10Yml, HRON H y 09 3e (e Je cg ,也 可 诊断 为 泌尿 道 感染 。 临 床 高 度 
怀疑 泌尿 道 感 染 而 尿 普 通 细菌 培养 阴性 的 ,应 进行 L- 984 RD: use. 

3. 尿 液 直接 涂 片 法 找 细菌 ” 油 镜 下 如 每 个 视野 都 能 找到 一 个 细菌 ,表明 尿 内 细菌 数 > 
10*/ml. 

4. 亚 硝酸 盐 egere a 试验 ) 大 肠 埃 希 菌 BAKRA A EAT PE ae RE s 
产 气 杆菌 .变形 杆菌 a Eat (E99 ta A E T d SRA E S BAPE SERERE .结核 分 枝 杆菌 呈 阴 性 。 如 
采用 晨 屎 ,可 提高 
5. 其 他 如 尿 沉渣 找 闪 光 细 胞 ( 甲 紫 沙 黄 染 色 )2 万 -4 万 个 /小 时 可 确诊 。 新 生 儿 上 尿 路 
感染 血 培养 可 阳性 

【 影像 学 检查 】 

影像 学 检查 的 日 的 在 于 :中 检查 泌尿 系 有 无 发 育 畸 形 ;@ 了 解 慢 性 肾 损害 或 凤 疗 六 发 生 和 
进展 情况 ;辅助 上 尿 路 感染 的 诊断 。 常 用 的 影像 学 检查 有 B 型 超声 检查 .排泄 性 膀胱 尿 路 造 
影 ( 检 查 膀胱 输 永 管 反 流 ) "Te-DMSA 肾 皮 质 显 像 ( 检 查 肾 疗 痕 形成 karina 
ais 显 像 等 

【 诊断 和 鉴别 诊断 ) 

年 长 儿 泌 碌 道 感染 症状 与 成 人 相似 , 尿 路 刺激 症状 明显 , 常 是 就 诊 的 主诉 。 如 能 结合 实验 
室 检 查 , 可 立即 得 以 确诊 ， 但 对 GIL ne E 儿 ,由 于 排尿 刺激 症状 不 明显 或 缺 如 ,页 
常 以 全 喘 表现 较为 突出 , 易 致 漏诊 。 故 对 病因 不 明 的 发 热 患 儿 都 应 反复 进行 尿 液 检查 ,争取 
在 用 抗生素 治疗 前 进行 尿 培养 .菌落 计数 和 药物 pae 几 有 具有 真性 菌 尿 者 , 即 清洁 中 段 尿 
定 其 培养 菌落 数 =10Vml 或 球菌 三 10yml, 或 耻骨 培养 有 细菌 生长 . 即 可 人 确立 
诊断 ， 

完 穆 的 泌尿 道 感染 的 诊断 除了 评定 泌尿 系 被 细菌 感染 外 ,还 应 包括 以 下 内 容 :中 本 次 感染 
AU) US La IS ERU ooo ftat o JEJE ES T OR C ; OA JG bg pg JE. LS IC n 
DRESE . ee PE IELL SE n 6 Rp en i REDE T f t Res Dye do SERE RA 76 A Ee 
JEDE JX, DRR HAE 位 诊 诊断 , 即 上 尿 路 感染 或 下 尿 路 感染 。 

小 尿道 感染 二 与 晴 小 球 肾炎 、 晴 结 核 及 急性 尿道 综合 征 鉴 别 。 急性 尿道 综合 征 的 临床 表现 为 
Jy ye o. WRI HER psp oye rt oi JR AERE p BER RE TE CA REA e JC ES CIE DRE. € 3t 
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第 十 四 章 泌尿 系统 疾病 

【治疗 】 

治疗 目的 是 控制 症状 ,根除 病原 体 , 去 除 诱发 因素 ,预防 再 发 - 

1. 一 般 处 理 

期 需 卧 床 休 息 ,鼓励 患 儿 多 饮水 以 增加 排 反 还 应 注意 外 阴部 的 清洁 卫生 。 

(2) 鼓励 患 儿 进 食 ,供给 足够 的 热能 E EIEREN ;以 增强 机 体 的 抵抗 力 。 

(3) 对 症 治 疗 : 对 高 热 .头痛 .腰痛 的 患 儿 应 给 予 解 热 外 EROR. 对 尿 路 刺激 症状 明 
显 者 ,可 用 阿托品 、 山 芒 营 碱 等 抗 胆 碱 药物 治疗 或 口服 碳酸 毛 钠 碱 化 永 液 ,以 减轻 尿 路 刺激 
症状 。 

2. 抗菌 药物 治疗 ”选用 抗生素 的 原 eC RE "EUM rn H inia 浓度 高 的 药物 ， 
对 膀胱 炎 应 选择 尿 浓度 高 的 药物 。 名 感染 类 药物 治 Ay 
等 全 身 症状 明显 或 属 血 源 性 感染 ,多 选 
@ 根 据 尿 培养 及 药物 敏感 试验 结果 ,此 
液 中 都 应 有 较 高 的 浓度 。 铝 选用 的 sm 掀 抗 菌 能 力 强 ,抗菌 最 
细 戎 产生 耐 药 菌株 。@@ 对 肾 功 能 损害 小 的 药物 . 

(1) 症状 但 尿道 感染 的 治疗 :对 - F i 
莫 西 林 /克拉 维 酸 钾 ,20-~40mg/(kg'd), 分 3 次 ;或 复方 磺 有 S RIEN 0)30-60mg/ (kg: d) E 
2 次 。 连 用 7-10 天。 

对 上 尿 路 感染 或 有 尿 路 畸形 的 患 儿 ,在 进行 尿 细菌 培养 后 ,经 验 用 药 一般 选 用 广 谱 或 两 种 
抗菌 药物 ,如 头孢 曲 松 ， 75mg/ (kg: d), & A 1 1 ; AMENE , 150mg/ (kg'd)， 分 次 静脉 滴 注 。 疗 程 
10-14 Ko 治疗 开 始 后 应 进行 尿 液 检查 ,必要 时 随访 尿 细菌 培养 以 指导 和 调 浆 用 药 - 

对 婴 幼 儿 要 注意 及 时 行 超声 检查 ,必要 时 行 排泄 性 膀胱 尿 路 造影 和 ” "Te-DMSA 浓 皮 质 核 
素 显 像 ,排除 尿 路 略 形 后 方 可 停止 用 药 。 

(2) 无 症状 性 菌 尿 的 治疗 :单纯 无 症状 性 菌 尿 一 般 无 须 治疗 . 但 若 合并 屎 路 梗阻 ,膀胱 输 尿 
管 反 流 或 存在 其 他 尿 路 畸形 ,或 既往 感染 使 肾脏 留 有 陈旧 性 瘦 痕 者 , 则 应 积极 选用 上 述 抗菌 药 
物 治 疗 。 疗程 7~14 天 , 继 之 给 予 小 剂量 抗菌 药物 预防 ,直至 尿 路 畸形 被 矫治 为 止 - 

(3) 再 发 泌尿 道 的 治疗 :再 发 泌尿 道 感染 有 两 种 类 型 , 即 复 发 和 再 感染 。 复 发 是 指 原来 
感染 的 细菌 未 完全 杀 灭 ,在 适宜 的 环境 下 细菌 再 度 滋生 繁殖 。 绝 大 多 数 患 儿 复 发 多 在 治疗 后 1 
个 月 内 发 生 。 再 感染 是 指 上 次 感染 已 治愈 ,本 次 是 由 不 同 细 菌 或 菌株 再 次 引发 泌尿 道 感染 。 TH 


èr 


感染 多 见于 女孩 ,多 在 


再 发 泌尿 道 感染 
后 了 予以 小 剂量 药物 维持 ,以 


3. se 
: 道 感染 的 局 部 治疗 


的 治疗 在 进行 尿 细 | 


泌 灰 道 感染 经 合理 抗菌 治疗 ,多数 


16 个 月 内 发 生 


[LS 


朝 养 后 选用 2 种 抗菌 药物 ,疗程 以 10-14 天 为 宜 , 然 


防 再 发 。 


全 英 给 药 治疗 无 效 的 


常 采用 膀胱 内 药 


于 数 日 内 症状 消失 freq 50% 的 患者 可 复发 


或 再 感染 。 再 发 病例 多 伴 有 尿 路 畸形 ,其 中 以 膀胱 输尿管 反 流 最 常见 。 膀 胱 输尿管 反 流 与 肾 疗 
痕 关 系 密 切 , 肾 瘦 痕 的 形成 是 影响 儿童 泌尿 道 感染 预后 的 最 重要 的 因 

【预防 ] 

泌尿 道 感 染 的 预防 包括 :全 注意 个 人 卫生 ,不 穿 紧身 内 裤 , 勤 洗 外 阴 以 防止 细 获 入侵: 及 
时 发 现 和 处 理 男 孩 包茎 .女孩 处 女 膜 企 . 晓 虫 感染 等 ;加 及 时 矫治 屎 路 旱 形 ,防止 尿 路 梗阻 和 肾 
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【病因 及 分 类 

导 敏 膀胱 输尿管 反 流 的 主要 机 制 是 膀胱 输尿管 连接 部 异常 。 按 发 生 原 因 可 分 为 以 下 两 类 : 

1. 原 发 性 释 秆 见 , 为 完 天 性 膀胱 输尿管 瘀 膜 机 制 不 全 。53% 的 病例 为 膀胱 逼 尿 肌 功 能 
异常 所 致 反 流 . 

2. 继 发 性 导 敏 Waldeyer 稍 功能 类 乱 的 因素 有 泌尿 道 感染 、 膀 腕 颈 及 下 尿 路 梗阻 .创伤 等 ， 
JU A ER CAU f AZ it fend iS 3066-5066. 

CAPS VR ) 

Jt VETE EIS (reflux nephropathy.RN) 的 发 病 机 制 目 前 仍 未 阐明 ,膀胱 输尿管 反 流 引起 肾 损害 
可 能 是 多 因素 所 敏 : DIS; DIR JEO: ORRA RR; OR ALEI ; OBERE 
化 ;回路 传 因素 

【病理 ) 

有 反 流 的 乳头 管 . 焦 合 答 明 显 扩张 , 管 辟 充血 水肿, 淋巴 细胞 及 中 性 粒 细胞 浸润 ， 
继 之 肾 小 管 "m TE E BEDERA ETIE. PIRE BEVK, ARR, EE RES ICA EIE 

St KEW TR AR R E PORBIRT Z UR fi 下 极 突出 ( 即 极 性 分 布 倾向 )。 小 动脉 可 有 增 厚 、 


[ 临床 表现 ) 
流 性 肾病 最 常见 的 临床 表现 为 反复 发 作 的 泌尿 道 i 感染 ,可 出 现 不 同 程度 的 血尿 .蛋白 尿 


和 T 血压 - 
. 无 症状 性 反 流 无 任何 症状 及 体征 , 仅 在 因 其 他 原因 进行 B 超 或 排尿 性 膀胱 造影 时 才 


2 
. 泌尿 系 感染 ” 常 合并 泌尿 道 感染 , 且 易 反复 。 
3. 反 流 性 肾病 ”和 恒 白 尿 可 为 反 流 性 皮 病 的 首发 症状 , 亦 可 在 疤痕 形成 数 年 后 才 出 现 。 
4. 其 他 AIR .多 尿 等 、 
【 辅助 检查 ) 
1. 实验 室 检查 泌尿 道 感染 时 尿 常 规 
2. 超声 检查 ”通过 B 超 可 观察 输 尿 从 
形态 及 实质 改变 情况 
3. X 线 检 查 
OD. 排 永 性 膀胱 尿 路 造影 :此 为 常用 的 确诊 膀胱 输尿管 反 流 的 基本 方法 及 分 级 的 “ 金 标 准 ” 
(2) 静脉 凤 击 造影 (TVP): 可 进一步 确诊 有 无 肾 鞭 缩 及 肾 疗 痕 形 成 。 
4. red tuum 
(1) 放射 性 核 索 膀胱 显 像 :分 直接 测定 法 和 间接 测定 法 ,用 于 测定 膀胱 输尿管 反 流 . 
(2) DMSA f UE 于 尿 无 菌 的 患者 ,是 诊断 儿童 反 流 性 肾病 的 唯一 “ 金 标 准 ”。 
【诊断 ) 
由 于 临床 诊断 膀胱 给 尿 管 反 流 时 症状 多 不 明显 或 仅 有 非特 异 1 生 表现 , 故 确诊 需 依 赖 影 像 学 
m 


FEECIBIOR , 尿 细菌 培养 阳性 。 
广 张 蠕动 及 膀胱 基底 部 的 连续 性 ;观察 肾 孟 、 肾 用 


f 


下 列 情况 应 考虑 反 流 存 在 的 可 能 性 ”中 反复 复发 和 迁延 的 泌尿 道 感染 ;加 长 期 尿频 、 尿 
Wii SX et RS t edit d] (<2 岁 ) ee 役 尿 培养 持续 阳 性 ;加 泌尿 道 感染 
PEREEMAJ; OZIK “级 宗 属 有 膀胱 输尿管 反 流 、 反 流 性 辟 病 患 着 ;胎儿 或 婴儿 期 有 肾 起 各 水 
2. 反 流 性 肾病 的 诊断 价 诊 依赖 影像 学 检 但 ,临床 表现 和 肾 活 体 组 织 检 & yx Fe 05 fy HJ 
iz Wr 
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[3853 ) 
主要 目标 是 控制 感染 和 改善 反 流 , 以 防止 肾 功 能 进 
1. 对 于 发 热 性 泌尿 道 感染 ,首先 使 用 头孢 拉 定 或 
Mitis 5 
. 无 发 热 泌尿 道 感染 患 儿 口服 抗生素 治疗 7-10 R- 
3. 3 预防 用 药 使 用 jn Z p s, SMZ ,以 预防 剂量 睡 前 顿 服 - 3 个 月 以 内 患 儿 可 首选 阿 莫 西 林 、 
SC PUE BR SET ARC 
反 流 级 别 高 或 反复 感染 难以 控制 者 可 考虑 外 科 手 术 治 疗 - 
预后 】 
有 一 定 的 自 愈 比例 ,部 分 需要 手术 治疗 。 严 重 者 可 致 反 流 性 肾病 ,特别 合并 肾脏 发 育 不 良 
者 可 致 皮 功能 严重 损害 ,是 儿童 终 末期 骨 衰 竭 的 原因 之 一 。 


[E53 


步 损害 - 
头孢 曲 松 静 脉 给 药 , 然 后 根据 药物 敏感 斌 


一 大 


第 六 节 ” 肾 小 管 酸 中 毒 


肾 小 管 酸 中 毒 (renal tubular acidosis, se HCO; Œ 
ire*s AVE HED H 障碍 所 致 的 一 组 临床 综合 征 。 其 : y 
HAIL OBER; DRKERE. FEER IS Je BATA, 24 RIE 
但 ; 继 发 性 者 可 见于 许多 肾脏 和 全 身 疾病 。 

肾 小 管 酸 中 毒 一 般 分 为 4 个 临床 类 型 :DD 远 端 肾 小 管 酸 中 毒 (RTA- 了 1); 名 近 端 内 小 管 酸 中 毒 
(RTA-ID; ORGAMI E ERPE CRTA- TID; GO EURUEF 7] EE RE hH E RTA- IV) 


吸收 障碍 和 (或 ) 
ERR EE; Qon fi 
" 早期 无 肾 小 球 功 能 联 


一 、 远 端 肾 小 管 酸 中 毒 ( [型 ) 
EE 


in EF] EE RE vp (distal renal tubular acidosis, dRTA ) 4 H F utim Ff 7] AE HELD H* 障碍 , 尿 
NH; 及 可 滴定 酸 排出 减少 所 致 。 

[ 病因 】 

I 型 肾 小 管 酸 中 毒 有 原 发 性 和 继 发 性 , 原 发 者 见于 先天 性 肾 小 管 功能 缺陷 ,多 为 常 染色 体 显 
性 遗传 ,也 有 隐 性 遗 tms 发 病例 。 继 发 者 可 见于 很 多 疾病 ,如 肾 各 肾炎 . 特 发 性 高 Y- REA 
- 燥 综 合 征 、 原 发 性 胆汁 性 肝 硬 化 、 mm ZL BETRUG .纤维 素性 肺泡 炎 .甲状 旁 腺 功能 元 
状 腺 功能 亢进 .维生素 D 中 毒 , 特 RRE . 肝 豆 状 核 变 性 .药物 性 或 中 毒性 肾病 、 肾 
T CERIS , 珠 蛋 白 生成 障碍 性 贫 
8l) 


发 性 床 因 导致 远 端 肾 小 管 排 泌 H* 和 
时, 尿 pH>6.0, 兆 酸 排泄 减少 。 正 常情” 
夜中 Na, HPO, 交换 Na ,形成 NaH;PO,, 与 NH, 1 结合 形成 NH}. H,PO; 与 
细胞 内 , 因 her ee e 司 间 H' FREE. DEEP e RA TT 
不 能 形成 或 个 梯度 , 故 使 H* 蓄积 ,而 体内 HCO; 储备 下 降 ,血液 中 CE 代 偿 性 增高 ,发生 
高 毛 性 酸 中 毒 。 由 于 泌 HT 障碍 ,Na-H 交换 减少 ,必然 导致 Na*-K’ 交换 增加 ,大 量 KK Na! 被 排 
出 体外 ,造成 低 钾 , 低 钠 血 症 ,患者 由 于 长 期 处 于 酸 中 毒 状 态 , 敏 使 骨 质 脱 钻 p TK Cr] ETE. 
由 靶 ' 质 游离 出 的 钙 可 导 敏 肾 钻 化 或 永 路 结石。 

| 临床 表现 】 

. 原 发 性 病例 “可 在 出 生 后 即 有 临床 表现 ， 

2. 慢性 代谢 性 酸 中 毒 患 儿 表现 为 大 食 . 恶 心 . 呕 叶 、 腹 演 . 便 秘 . 生 长 发 育 迟 ly 
pH>5.5 


的 H* 主要 与 管 腔 
NH; 不 能 弥 lm 
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3. BARREL ESEOJ EI AIE RECTE TUAE , BAR AER 

4. "ERES W RM AEI RR. h P ER STE BL EER D 治疗 效果 差 。 患 者 常 
FEAA IT. JL ECT AT ET E RUD f 

5. EERIE EHTS r PEE GAE. BJL LER RAER, 2 FRR RA PEBE 
BI. FEKI KESIR. BAERE ,多 尿 、 烦 渴 等 症状 。 

tsm 

. 血液 生化 检查 dE pH. | HCO; 13€ C0, 结合 力 降低 ;名 血 氧 升 高 , 血 钾 、 血 钠 降低 ， 

血 钙 sn T sa (E [9] 25 TF 58] BR UE A s 30 fi SIGNA 

2. 尿 液 检查 — DEC efl S DIR pH»3.5: GER EI LE LEG OH S DER EL ERD 

3. HCO; 排泄 分 数 FE HCO3) 正常 值 <52、 方 法 :每 日 口服 碳酸 氢 钠 ,从 2~10mmol/kg 起 ， 
逐日 增加 剂 让 至 酸 中 夺 纠 正 . 然 后 测定 血 和 尿 中 [HCO; yard ), 按 下 列 公 式 计算 : 

FE HCO;2 OR| HCO; J/ 血 i HCOz 2) OR Cw ML Cr)x 100 

4. NH,CI 负荷 试验 LUE NHCl O.lg/kg. 1 uiris. 3-8 小 时 内 收集 血 和 尿 液 ,测量 血 
[ HCO; JAUR pH. "ifii HCO; IER SE 20mmoV/L LA FEF. IR pH>5.5, 具 有 诊断 价值 。 尿 pH<5.5, 则 
可 排除 本 病 。 NHSCI e. 全? 式 验 对 有 明显 酸 中 毒 者 不 宜 应 用 

5. 肾 功 能 旺 期 为 俑 小 管 功能 降低 、 待 
小 球 滤 过 率 下 e tL ULBT-RII BUN Jhi 

6. XBRE PRET E 
BR RS AVA ESE 

【 诊断 和 鉴别 诊断 】 

根据 以 上 业 型 临床 表现 .排除 其 他 原因 所 致 的 代谢 性 酸 中 毒 , 尿 pH>5.5 者 , 即 可 诊断 为 远 
ei £r d, E AWARA : DENIE e ERR ERS, R pH 也 不 会 低 于 5.5;@ 有 显著 的 

ET CIBE SR AL RUPEE UAE ; DIRAE EE TIC D FE HCOi<5%; 回 氧化 铵 负荷 试验 阳性 、 

DEIT 4 REDE AE THE pre i Ep 7] NES RH pag FH IERI 

治疗 】 

1. 纠正 酸 中 毒 ”儿童 有 6%~15% 的 碳酸 毛 盐 从 肾脏 丢失 (在 成 人 <59%), 故 可 给 予 2.5~7mmol/ 
(kg'd) 的 碱 性 药物 ， 和 常用 口服 碳酸 氧 钠 或 用 复方 枸 梅 酸 溶液 (Shohl W, rH 140g, HIERAR 
钠 98g, 加 水 1000ml) ,每 1ml Shohl 液 相 当 于 mmol 的 碳 钠 盐 。 开 始 剂量 为 2~4mmol Kkg*d). 
最 大 可 用 至 $~14mmol(kg'd), 直 至 酸 中 毒 纠正 。 

2. AVE Het fie JU SR f fI iE RT HR. 10% Fate 0.5-Immol/(kg*d), RE E] 3 R. KAMA 
化 锂 ,以免 加重 高 氧 血 证 、 

3. 肾 性 骨 病 的 治疗 “可 用 维生素 DS HESE D 剂量 5000-10 0001U/d.. 但 应 注意 : 
有 天 从 小 剂 旺 开始 ,缓慢 增 量 ;四 监测 血 志 HER, 屎 钙 浓度 ,及 时 调整 剂量 ,防止 高 钙 血 症 
的 发 后 

4. FIRAS BEEK ALR AI ET IRA WR PEHEE, (EEES TER, BY FETE S pE. U AUE 
VÉ 1-3mg/Ckg*d), 2) 3 WIAR. 

5. 补充 营养 ,保证 和 人 量 , 控 i 

【预后 】 

如 时 期 发 现 ,长 期 治疗 ,防止 肾 钙 化 及 Tro TERES. 预后 良好 ,甚至 可 达 正 常 的 生长 发 
Aro (qued mur nnm (ELULT RBA ie $e ap A Ne Ap PESE TE VETE. 


Mm P3 7] vin pog ORD 


ABA EI E Cporosimal renal tubular acidosis, PRTA) A 4H P uro f 7 


4 结石 ` 肾 钉 化 导致 梗阻 性 肾病 时 ,可 出 现 肾 


由 降低 和 你 传 病 表 现 ,可 见 陈旧 性 骨折 。 腹 部 平 片 可 见 沁 


梁 及 原 发 疾病 的 治疗 均 为 非常 重要 的 措施 。 


3E EE 


重 吸 收 HOO, 
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功能 障碍 所 致 。 


【 病 


T 


5 


) 
型 肾 小 管 酸 中 毒 病因 亦 可 分 为 


与 隐 性 遗传 和 X 连锁 遗传 有 关 ,多 见 


中 毒 . 过 期 四 
"EE FER A GE PER RUE IE 
[发病 机 制 ) 


HCO; 重 吸收 障碍 的 机 制 尚未 明确 ,可 能 与 下 列 因 素 有 关 :( 
能 障碍 ,影响 HCO; 分 解 成 CO, 和 H20， 
D H Zr E IE Oo HE] EE H 排 泌 的 调节 异常 

患 儿 肾 小 管 HCO; B [EL — AEA 15-18mmoV/L GE 


Wee m 


使 血液 HCO; 浓度 低 于 21mmol/L,, Jf 


WEITE. HPHH 


i h 


RN Ls 


3E 


qt 


生 , 部 分 为 散发 性 病例 ;名 继 发 性 
a REF ] 血 症 、 半 乳糖 血 症 、 


GD H'-K'-ATP fi 
; 21-25mmol/L), fib 3& 


Jy e Co Uc b sido f 


FE 可 继 发 于 重金 届 盐 
HARRER IE . 肝 豆 状 核 


Cie sts Hf ^] EAS Ie vp HERE E REUS 


Miti fl ss Ef 7] ES A HT H s CHI HCO 结合 减少 


等 缺陷 。 


& [a] (Et . iiic BI 


的 HCO; 由 尿 中 丢失 ,此 时 中 JL? Rebum 


管 泌 H* 功能 正常 , 故 当 患 儿 HCO; 下 降 


至 5-18mmol/L 时 , 尿 HCO; 


丢失 减 少 , 尿 液 酸化 正常 , 故 尿 pH 可 低 于 5.5。 补 大 后 尿 中 排出 大 量 碳 酸 揽 盐 。 远 端 内 小 管 


Na' 交 


【 临床 表现 】 
本 型 多 见于 男性 。 症状 
FBI EN PR 
同时 有 其 他 近 端 肾 小 管 功 和 


换 增 多 ,可 导致 低 钊 血 症 。 


与 ] 型 肾 / 


改变 ,而 无 代谢 性 酸 中 毒 , 即 呈 不 完全 
[ 实验 检查 】 


Íi 
离子 间隙 可 正常 。 


N 


L If , ER pH«5.5. 
3. HCO; 排泄 分 数 (FE HCO;) >15%。 
4. 
[ 


4 
TER! 
pH<5. 
iX B 


M 


fil 5 CIC E 
^ 


4 


血液 生化 检查 ”中 血 pH、 


尿 液 检查 


氧化 铵 负 蓓 试验 PR pH<5.5。 
诊断 和 鉴别 诊断 】 


FE 临床 上 有 具有 多 饮 .多 尿 3 


Wt. 


形 , 肾 结石 IESU, 
i ars .脱水 , 烦 渴 症状 ;加 少 数 病例 只 


VE voy 毒 相似 ,但 较 轻 ， 


QD 生长 发 育 沙 后 ,但 大 


见 ;@@ 明 显 的 低 钙 表现 ;高 氨 性 代谢 性 酸 中 毒 ;可 


有 灰 的 


型 ,但 可 进一步 发 展 为 完全 型 。 


恶心 .呕吐 和 生长 迟 
征 者 应 考虑 近 端 肾 小 管 酸 中 毒 ,确定 诊 
5:2 FE HCOJ>15%; DRESA EI 


TABLE EA iE im FE] urapi Wr 


Y 
873 】 
a 纠正 酸 中 毒 


b SCIT SEDE 


2i TIT f 
EERE de nT- TC 

预后 】 

型 预后 较 好 ,多 数 


;加 毒物 或 药物 中 于 


饮食 并 加 用 氨氮 唆 哄 ,可 减少 


,临床 无 明 


HCO; 3& CO, 结合 力 降低 ;@ 血 


外 尿 比 重 和 渗透 压 降低 ;名 一 般 尿 pH>6。 


2 jr iz F3 : 


At 


患 儿 能 随 年 龄 增长 而 月 行 组 解 


显 骨 链 畸形 


氯 显著 升 高 , 血 钾 显 著 降 低 , 阴 


当 酸 中 毒 加 重 , 血 HCO;<16mmol/ 


组 ,血液 检查 具有 持续 性 低 钟 高 氮 性 代谢 


CD? ifll HCO; j<16mmol/L 时 , 尿 
CERES CURVES 5; OAE E G fu] 


5 下 列 疾病 相 鉴 别 :QD 原 发 性 Fanconi 综合 
车 引起 的 继 发 性 肾 小 管 酸 


:中毒 


因 儿 童 肾 HCO; 国人 值 比 成 人 低 , 故 患 儿 尿 中 HCO; EA EL GAST P AR 
唆 中 毒 为 大 ,其 剂量 约 10~1Smmol/(kg'd), 给 予 碳酸 氧 钠 或 复方 枸 尿酸 洲 ; 


^k HCO; 排出 ,促进 HCO, 重 吸 收 


(Ron) 
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第 七 节 ”溶血 尿毒 综合 征 


i6 M ba ffl t ap uremic syndrome,HUS) 是 由 多 种 病因 引起 血管 内 溶血 的 微血管 
病 , 临 床 以 洲 血 性 贫 自 .血小板 减少 和 急性 肾 衰 竟 为 特点 。 本 病 好 发 于 婴 幼 儿 和 学 龄 儿童 ,是 小 
儿 和 急性 肾 误 竟 的 名 ie [| 之 一 .本 病 可 分 为 典型 和 非 NAAN, 典型 病例 常 有 前 驱 胃 肠 道 症状 ， 
非典 型 病例 部 分 有 家 族 史 ,是 易 复 发 ， 本 病死 亡 近年 来 采用 血浆 置换 和 透析 等 综合 疗法 ， 
病死 率 已 明显 下 降 

【病因 和 分 型 】 

本 病 的 确 幼 病因 省 不 清楚 ,根据 临床 特点 一 般 分 为 : 

1. 腹泻 后 HUS (post-diarrhea HUS,D+HUS) 又 称 典型 HUS, 占 全 部 病例 的 90% 左右 。 本 
Joi Az Y SO T EZ Ps EO us: HS. Os. O04、 Ogs 等 生产 志 贺 样 毒素 (shiga-like toxin, Stx) 的 细菌 
感染 。75% 的 病例 与 大 肠 埃 和希 菌 ii Os H, dens Mc ERR 首 , 常 通过 污染 的 食 
物 或 饮水 播 艇 

2. R25 HUS non-diarrhea HUS.D-HUS) 的 占 10% ,又 称 非典 型 HUS。 病 因 不 明 ,可 散发 ， 
部 分 有 家 族 史 。 该 型 预后 较 差 . 病 JIK 2596,23 50% 的 患者 进展 至 终 示 期 肾病 。 近 年 来 发 
现 , 非 典型 HUS 为 补体 调节 异常 性 疾病 。 编码 补体 调节 相关 和 蛋白 ,如 H 因子 、1 因子 - Mns 
F1 (MCP) SEII E DA] RE , FEMEA GS Pe SERES AIER Hus 的 易 感 性 。 散 发 病例 的 
常见 诱发 因素 人 包 拓 


G) 感 泊 :包括 细 戎 感染 (肺炎 球菌 .空肠 弯 


弯曲 菌 .伤寒 杆 菌 、 假 单 胞 菌 属 、 TERES. 类 杆菌 
等 ) 和 病毒 感染 (人 类 免疫 缺 陷 病 毒 ,流感 病毒 .EB 病毒 . 柯 萨 奇 病毒 本 

(2) 药物 :使 用 环 雹 素 .他 克 莫 于 ` 顺 铂 、 吉 西 他 滨 、 氧 | "—— ETH 

(3) 其 他 :系统 性 红 广 狼疮 .肿瘤 、 .恶性 高 血压 .器 证 移植 等 。 

[ 发 病 机 制 | 】 

各 种 有 害 因 素 (包括 志 锅 样 毒 崇 Ha ARTE ARER AMURE EIT ter RUZA TR SE) 
引起 的 微血管 内 BL RR 动因 素 。 血 管内 皮 损 伤 引起 的 级 联 反 应 包括 :中 性 粒 细胞 介 
导 的 炎症 反应 内皮 细胞 受 损 释放 的 von Willebrand 因 子 介 导 血小板 在 内 皮 聚 集 、 受 损 的 内 皮 细 
胞 合成 前 列 环 素 (prostacyclin ,PCL) 减 少 .血小板 聚集 释放 血栓 素 引 起 管 收缩 ,血管 内 微 血 栓 
形成 。 


- 述 病理 过 程 中 ,血小板 大 世 消 耗 ,临床 上 出 现 血 小 板 减 少 ;小 血管 腔 内 血栓 形成 ,红细胞 
通过 病变 部 位 时 受 机 械 变 形 作 用 发 生 溶 血性 贫血 ;肾脏 入 球 小 动脉 和 肾 小 球 毛 细 血 管内 皮 细 胞 
受累 ,导致 内 皮 细 胞 种 胀 .血管 腔 狭 窄 .血小板 聚集 .纤维 索 沉积 .血栓 形成 ,最 终 导致 屋 小 球 滤 
过 率 下 降 ,临床 出 现 少 尿 .无 尿 .急性 惨 衰 竟 的 一 系列 表现 、 
【病理 ] 

以 多 脏 吾 微血管 病变 Dn EERDER PEERS SESERAE Sie Tr. PESER AE 
ANLE, A BE P ET Pf R ILER, E LL E RENSE K PA] He Hp RT 3 A I) a , np n Ee t 
4E. 毛细 血管 腔 狭 窄 RT LE CAUTE Fr ao ERR PL ESTE RC. REKE AERE TIR, REC 
DK, REAU UC E o ds Preig p ANEN I LARTER PE Re MISTER E ER IN fik 
血样 政 笃 , 偶 有 新 月 体形 成 。 肾 小 管 常见 透明 管 型 和 红细胞 管 型 ,可 出 现 小 管 上 皮 坏 爷 、 
笑 缩 。 人 金 疫 疾 光 检查 可 见 纤维 


:和 焦 白 原 沿 肾 小 球 毛 细 血 管 织 及 系 膜 区 沉积 ,也 可 见 1e M .补体 
C3. Clq 备 解 泰 沉积 电镜 下 可 见 内 皮 细 胞 肿胀 ,内 皮 和 基 膜 之 间 分 离 形 成 内 皮下 间 肢 ,其 间 
完 以 细微 纤维 、 脂 质 红 细胞 位 片 、 血 小 板 , 涪 内 皮 细 胞 侧 可 见 新 EX SESS MEN. EE AIE 


Ai ty 笔记 


e 
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【 临床 表现 】 
主要 发 生 于 婴 幼 儿 和 儿童 ,男性 多 见 。 散 发 多 见 ,少数 地 区 旺 暴发 流行 ,国内 以 晚 春 及 初夏 
为 高 峰 。 典 型 临床 表现 为 : 
1. 前 驱 症状 3 90% 的 患者 有 前 驱 症状 ,大 多 为 骨 肠 炎 表现 ,如 腹痛 . 腹 洱 .呕吐 及 食欲 不 
振 , 伴 中 度 发 热 。 腹 泻 可 为 严重 血便 , 极 似 溃疡 性 结肠 炎 , 少 数 病 例 以 呼吸 道 感染 症状 为 前 驱 症 
状 。 前驱 期 约 持续 数 天 至 2 周 ,其 后 常 有 一 无 症状 间 吹 期 
2. 溶血 性 贫血 ”在 前 驱 期 后 5~10 ROR ER) 突然 发 病 , 以 溶血 性 贫血 和 出 血 为 


ZziH 


突出 


表现 。 患 儿 突然 面色 苍白 HA ( 约 占 1596-3096) 3-4 .乏力 ,皮肤 黏膜 市 血 .呕血 、 便 血 或 血尿 ， 


常 有 部 分 患者 出 现 贫血 性 心力 衰竭 及 水 肿 , 可 有 肝 脾 用 大 ,皮肤 将 班 及 皮下 血肿 等 症状 - 
3. 急性 肾 衰 竟 “与 贫血 几乎 同时 发 生 , 少 尿 或 无 尿 RR LR :症状 ,水 、 
电解 质 宁 乱 和 酸 中 毒 。 
4. 其 他 ”大 部 分 患者 可 出 现 头痛 .嗜睡 ,烦躁 等 非特 异性 中 枢 神 经 系统 症状 , 少 部 分 患者 可 
因 中 枢 神经 系统 微 血 栓 . 缺 血 而 出 现 抽 搓 . 锚 迷 等 症状 。 
[ 实验 室 检查 】 
1. 血液 学 改变 “血红 蛋白 下 降 明 显 ,可 低 至 30~50g/L ,未 梢 血 网 组 红细胞 明显 增高 ， 
片 可 见 红细胞 形态 异常 , 旦 三 角形 芒 刺 形 、 奢 甲 形 及 红细胞 碎片 等 。 和 白细胞 数 大 多 增高 ,可 
(20-30) x 10"/L,, 血小板 减少 见于 90% 的 患者 ,可 低 至 10 x 1077L, JEER 1-2. Ji] Je E WE E 8 
仿 查 见 巨 核 细 胞 数目 增多 .形态 正常 ,未 能 测 出 血小板 抗体 ;Coomb 试验 阴性 ,但 肺炎 链球 菌 感 
染 引 起 者 Coomb 试验 常 呈 阳性 - 
2. 尿 常 规 可 见 不 同 程度 的 血尿 .红细胞 碎片 ,严重 溶血 者 可 有 血红 蛋白 尿 ,还 可 有 不 同 程 
度 的 重 白 尿 .白细胞 及 管 型 . 
3. 大 便 培养 或 病原 学 检查 ”尽管 大 部 分 患者 有 致 病 性 大 肠 埃 希 菌 引起 腹泻 的 前 驱 病 中 .但 
因 病 原 在 体内 可 能 很 快 被 清除 ,大 便 培养 常 阴 性 。 对 没有 腹泻 前 驱 病史 或 肺炎 链 染 的 患 
儿 , 应 尽早 进行 非典 型 HUS 的 评估 ,这 些 患者 有 复发 的 风险 .预后 较 差 且 治疗 措施 也 有 所 不 同 。 
4. 肾 组 织 活检 ”有 助 于 明确 诊断 并 可 估计 预后 ,因为 急性 期 有 血小板 减少 和 出 血 倾 向 , 宜 
在 急性 期 过 后 病情 缓解 时 进行 。 肾 活检 病理 表现 为 肾脏 微血管 病变 .微血管 栓塞 ， 
诊断 和 鉴别 诊断 】 
典型 HUS 病例 诊断 不 难 , 凡 有 前 驱 症 状 后 突然 出 现 溶血 性 贫血 .血小板 减少 及 急性 
= 大 特征 者 应 考虑 本 病 的 诊断 。 症 状 不 典型 者 可 做 肾 活检 ,如 发 现 显著 的 小 血管 病变 和 血栓 形 
成 有 助 诊断 。 本 病 应 与 血栓 性 血小板 减少 性 紫癜 (TTP) 相 鉴 别 ;化 有 发 热 及 中 枢 神 经 系 
统 症状 者 不 易 与 TTP 相 鉴 别 , 后 者 中 枢 神 经 系统 损害 较 HUS. 多 见 目 较 重 , 而 肾 损害 较 HUS 轻 ， 
TTP 主要 见于 成 年 女性 ,而 HUS 主要 见于 小 儿 , 特 别 是 婴 幼 儿 - 另外 ,还 需 与 免疫 性 溶血 性 贫血 、 
特 发 性 血小板 减少 症 .败血症 WEPENER PE MLT FIR (PNH) EERE DERE A e P GLA PI t 
(/ Zo rb EE geo Sr p s 
【治疗 】 
本 病 无 特殊 治疗 , 主要 是 早期 诊断 ,及 时 纠正 水 .电解质 平 衔 北 乱 , 控 制 高 血 压 ,尽早 进行 血 
浆 置 换 和 透析 是 治疗 的 关键 . 
L 一 般 治 疗 ”包括 抗 感染 ,补充 营养 ,维持 水 ,电解质 平衡 等 
2. EPER ERIA 治疗 原则 与 方法 与 一 般 急 性 肾 衰 竟 治 疗 相似 ( 详 见 本 章 第 包 闻 ). 除 
强调 严格 控制 入 水 量 ,积极 治疗 高 血 让 及 补充 营养 ,维持 水 .电解 质 平衡 外 ,提倡 尽早 进行 透析 
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4. doe . 抗 血 小 板 和 抗 纤 溶 治疗” 因 有 增加 严重 出 血 的 危险 ,应 避免 使 用 。 

5. fik rfe pKic LIK VAERE nip IERS CPGLO 活性。 开始 剂量 为 每 次 30~40ml/kg, 以 后 改 为 
每 次 15-20ml/kg. 直人 到 血小板 数 升 至 正常 或 >150 x 10?/L ,溶血 停止 。 因 肺炎 链球 菌 产生 的 神经 
A RE BE RT (di £ T TUNI HUS .血小板 膜 和 肾 小 球 内 皮 细 胞 膜 上 的 T-F(Thomsen-Friedenreich) 抗原 暴露 ， 
正常 成 人 血浆 中 含有 抗 -FF 的 抗体 ,会 与 暴露 的 T-F 抗原 发 生 反 应 ,导致 红细胞 溶解 .血小板 减 
少 和 血栓 性 微血管 病 ,. 因 此 肺炎 链球 菌 所 致 的 HUS 患者 禁 输 血浆 。 

6. 血浆 置换 “与 新 鲜 冰 冻 血 兹 联合 使 用 疗效 较 好 ,用 于 严重 病例 ,特别 是 有 神经 系统 症状 
的 患者 。 对 补体 洞 革 异常 所 致 的 非典 型 HUS 患者 ,更 建议 早期 应 用 ,以 改善 预后 。 
7. 抗菌 药物 《腹泻 后 HUS ,抗菌 药物 虽 可 清除 产生 志 贺 样 毒素 的 细菌 ,但 会 增加 毒素 的 释 
放 , 因 此 不 建议 使 用 ”但 肺炎 链球 菌 感 染 存在 时 .应 积极 抗 感染 治疗 。 

肾 移 植 ” 部 分 患者 对 上 述 治疗 反应 不 佳 而 逐渐 出 现 慢性 肾 衰 竟 , 此 时 可 考虑 行 肾 移植 手 

本 ,但 懈 移植 后 可 再 发 本 病 

【预后 】 

JS: HUS ,经 积极 对 症 支持 病死 率 降 至 5% 以 下 ,但 2005-3000 可 伴 有 不 同 程度 
TEDRE E JÉ HUS 的 预后 较 差 ,有 报道 显示 ,由 肺炎 链球 菌 感染 所 致 HUS 的 病死 率 可 
达 20%; 因 补体 调节 相关 盘 向 ,如 H AP, 因子、 膜 辅助 蛋白 (MCP) 等 基因 缺陷 引起 的 非典 型 
HUS ,其 死亡 或 发 生 终 末 期 肾病 的 比例 在 2066- 806c ,早期 诊断 .正确 治疗 .及早 进行 血浆 置换 和 
透析 是 降低 急性 期 HUS 病死 率 .改善 预后 的 关键 。 
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血尿 (hematuria) 是 儿科 泌尿 系统 疾病 常见 的 症状 。 正 常人 尿 中 红细胞 仅 为 0-2 个 /高 倍 视 
对 ,血尿 是 指 屎 液 中 红细胞 数 超过 了 分 为 镜 下 血尿 和 肉眼 尿 ,前 者 仅 在 显微镜 下 发 现 红 细 
Hur. 取 新 鲜 清 污 中 段 尿 (以 清晨 为 好 )10ml, 以 1500 转 /分 离心 沉淀 5 分 钟 , 弃 上 清 液 ,将 管 
底 沉 渣 0.2ml 混 匀 后 涂 片 镜 检 , 高 倍 镜 下 红细胞 >3 个 /高 倍 视野 ,或 尿 沉渣 红细胞 计数 >8 x 10%L 
(8000 个 mml) 即 为 镜 下 血尿 .肉眼 即 能 见 尿 旺 * 洗 肉 水 " ER] 样 , 称 为 “肉眼 血尿 "。 一 般 当 尿 
红细胞 2.5 x 10*/L CLO00ml 尿 中 仿 0.5ml 血液 ), 即 可 出 现 肉眼 血尿 ,肉眼 血尿 的 颜色 与 尿 液 的 
酸碱度 有 关 , 中 性 或 弱 碱 性 尿 颜 色 鲜 红 或 呈 洗 肉 水 样 ,酸性 尿 呈 浓 茶 样 或 烟灰 水 样 。 
目前 常用 尿 液 分 析 仪 (试纸 法 ) 检 测 血 尿 ,其 原理 是 利用 血红 蛋白 的 氧化 性 与 试纸 的 呈 色 反 
应 来 进行 半 定 车 分 析 , 但 泊 尿 中 存在 还 原 物质 (如 维生素 C>50mg/L), 可 呈 假 阴性 。 尿 中 存在 游 
离 血 红 和 蛋白 、 肌 红 焦 白 和 过 氧化 物 酶 等 物质 时 可 量 假 阳性 。 健康 儿童 尿 液 分 析 可 有 潜 血 阳性 
且 尿 潜 血 与 镜 检 往 往 不 平行 , 尿 潜 血 仅 为 得 查 试验 ,确诊 血尿 应 以 尿 沉渣 显微镜 检查 为 准 。 
【病因 与 临床 分 类 】 
站 起 血尿 的 原因 很 多 ,各 种 至 病因 素 引起 的 肾 小 球 基 膜 完整 性 受 损 或 通 透 性 增加 、 肾 小 球 
e 院内 上 增高 DOR RRIA | Erb TL DU SEE S RT AS M Eg 

. 肾脏 疾病 

CD 各 种 原 发 性 肾 小 球 疾病 ; 急 慢 性 肾 小 球 肾 炎 、Alport 3 6r (E tl 其 膜 病 IgA 肾病 ti EH f 
性 炎 综合 征 等 

(2) ke ARIA EE EAE. 

(3) WAHE : Ef iL AP WES EREZA WES ATE SEROK 等 。 

(4) figi SEES i DS SUE TUE: 
6G) Hi ydp E EE HI em 形成 . 左 肾 静脉 受 压 综合 征 ( 妆 桃 夹 现象 ). 
(6) dip "BEBE IPC Ei 


ie 
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CD) 药物 : 肾 毒 性 药物 ,如 氨基 糖苷 类 抗生素 AFE LK Dn RR, ENEAS AE LUN ERR 
酰胺 等 , 均 可 引起 肾 或 尿 路 损害 产生 血尿 。 

2. 尿 路 疾病 

(1) 感染 


(3) " 窗 


3. 全 身 性 疾病 
) 出 血性 疾病 :弥散 性 血管 内 凝血 、 血 小 板 减 少 性 紫 丫 、 血 友 病 ,新 生 儿 自然 出 血 症 、 再 生 
pn eie: Jf 
(2) 心血 管 渴 感染 性 心 内 膜 炎 。 


(3) 感染 流行 性 出 血 热 .传染 性 单 核 细胞 增多 症 
可 .肝炎 病毒 . 钧 端 Mn 
性 红斑 很 疮 、 过 敏 性 紫 Bn 
tC 缺乏 症 .维生素 
,如 牛奶 或 菠 葛 过 人 敏 。 

1 血管 扩张 症 剧烈 运动 引起 的 一 过 性 血尿 . 特 发 性 高 钙 尿 症 等 。 


黎 发 型 流行 性 脑膜 


pon 炎 支 原 f LN 
da WP 


(7) 其 他 疾病 :如 遗传 性 
【 诊断 和 鉴别 诊断 ] 
性 血尿 与 假 性 血尿 ”血尿 的 诊断 首先 要 排除 以 下 能 产生 假 性 血尿 的 情况 :QD 摄 入 大 于 
COD A) c Cl es AH SOR Z4 CUT A EC . 利 福 平 . 茶 妥 英 钠 ) 等 中 起 的 红色 尿 ; 
Er ^E JLER P ER Re de T fs pe i * £T. (6, ; C ML fii eX, H 
经 ist. (D Uf yg tuse LB peut Fs d JG £T TL T€ 36 91]. 
2. 肾 小 球 性 与 非 肾 小 球 性 血尿 血尿 确定 后 ,首先 判定 血尿 的 来 源 , 然 后 确定 点 发 病因 。 
目前 常用 的 方法 有 :全 尿 沉渣 红细胞 形态 学 检查 : 若 以 异形 红细胞 为 主 , 见 ERA EAEE 尿 
(相差 显微镜 下 93092). 以 均一 形 为 主 者 则 提示 非 肾 小 球 性 血尿 ,血尿 来 源 于 肾 和 二 EF e .输尿管 


sun 


z LR E ULET FE 4 LER s OUM; OWA 


5 录 道 ,多 见于 泌尿 道 ,结石 结核 .肿瘤 .创伤 等 。 影 响 尿 红细胞 形态 的 因素 "i 


| 的 应 用 .泌尿 系 感染 、 肉 眼 血 尿 发 作 。@@ 来 源 于 肾 小 球 m DS 
Poa 3 na 


JR pH FIIR A 
茶色 .葡萄 酒色 , 尿 试纸 蛋白 检测 >100mg/dl。 来 源 于 下 尿 路 的 血尿 
色 , 可 有 血丝 或 血块 , 尿 试纸 蛋白 检测 一 般 <100mg/d1。@ 尿 沉渣 检查 见 到 红 
上 皮 细 胞 ,表明 血尿 为 凤 实 质 性 ,多 提示 肾 小 球 疾病 。 
3. 肾 小 球 性 血尿 的 诊断 步骤 
(1) 临床 资料 分 析 :; 肾 小 球 性 血尿 的 鉴别 诊断 应 注意 详细 地 询问 血尿 的 伴随 症状 及 体征 、 
DT KJ je LH s bei EZ PUES E PAR , LETS E DEREI ; DIE AT 0E 
MERY: MAME ZETE MUIR, HEERKE z 34€ ,其 次 为 IgA EHE OE 
2 贫血 显 : iid f ,应 考虑 Alport Z& fr fl ; MT 
5 (CO 伴 肺 出 血 ,应 想到 肺 出 血 - 
b vici m 高 度 Ke RR I! 屎 应 考虑 肾病 综 


生化 分 析 : Lift ASO 升 高 伴 有 C3 下 降 应 考虑 急性 链 
HBsAg(+) 和 (或 HBeAg(+), 肾 组 织 中 有 乙肝 病毒 抗原 沉积 ,可 诊断 3 | 
续 性 下 降 , 旁 外 诛 发 性 膜 增生 性 肾炎 ,狼疮 性 肾炎 .乙肝 病毒 相关 性 HYS 

[4] 


3f i eS 
JERI Z WANA, Anti-dsDNA , ANCA 等 阳性 应 考虑 和 狼 凑 性 肾炎 DIF Tg J 
Hg A 肾病 的 可 能 ;TgG ,gM IgA 均 增 高 ,可 见于 狼疮 性 肾炎 .慢性 肾炎 - ORETTE 分 
€ KI FARRA E Ve PERPE ER A R A ERA EVA INT CERT TE E, ds fu] Hf 
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HERK.: 

(3) "Ef ifi IDET PEU KEALE SE LIRAS EA Ir Ft R7 E AS f (EL, I IgA 肾病 、 局 
KEIT Een Vr p XR (EL RIETER R .肝炎 病毒 相关 性 肾炎 薄 基 膜 病 、Alport 综合 征 等 。 

4. 非 肾 小 球 性 血尿 的 诊断 步骤 

(1) 尿 二 杯 试 节 一 村 红细胞 增多 为 前 尿道 出 血 ; 第 三 杯 红 细胞 增多 则 为 膀胱 基底 部 .前 
FR JEDRA SRR AER L: 于 杯 均 有 出 血 . 则 为 膀胱 颈 以 上 部 位 出 血 。 上 尿道 出 血 多 呈 暗 棕色 尿 ， 
无 膀胱 刺激 征 , 存 于 可 见 血 块 。 尿 中 出 现 血 抉 通常 为 非 凤 小 球 性 疾病 。 

(2) 临床 MISIT D ffi bg LER ZA PRI DOE EURER, EC OR BE BL; DER TEC 
dh T LIPSII E E: D PEAT RR RSS HB d. D37 25 1 tB tn rep ; CD CES HB f. 溶血 、 循 
FRESCRS D MIL PESE AR I HR DIC 或 溶血 尿毒 综合 征 ; 回 伴 有 肾 绞 痛 或 活动 后 腰痛 ,应 考虑 肾 结 
HOAT 9D Un 芭 虑 泌尿 系统 外 伤 : 伴 有 肾 区 肿块 ， 肾 肿 瘤 或 肾 静 脉 栓塞 ;(@ 近 期 
使 用 凤 毒 性 药物 ,应 葡 虑 急性 问 质 性 肾炎 :无 明显 伴随 症状 时 ,应 考虑 左 肾 静 脉 受 压 综合 征 、 
ets ps LE EE GAS C DEF SL Ae BIN TN TATE RHEA BE. 

(3) fifi) FS fe 4 Br: DIRE EBATE. IREE IT 
Baci. afi DITES i A AT qi imis. 并 可 通过 3 次 以 上 晨 尿 沉渣 找 抗 酸 杆 菌 , 其 阳性 率 ; 
809%~90% .24 小 时 典 沉 济 找 抗 酸 杆 苦 .阳性 率 ， GOAEIRER X 线 平 片 检查 在 非 肾 小 球 性 
Jos p er -A TERE, np A Hh A LRA 。 对 于 尿酸 结石 ,X 线 检查 阴性 者 可 采 
检查 。 对 于 怀疑 于 尿 路 病变 省 ,可 行 静脉 肾 孟 造影 (IVP),1VP 阴性 而 持续 血尿 者 ,应 行 B 超 
或 CT 检查 ,以 排除 小 的 肾 肿 瘤 .小 结石 . 肾 囊 肿 以 及 肾 静 脉 血 栓 形 成 。 若 仍 阴性 者 ,可 行 芭 活 
FK. OZ i e fb MEER iji 生 血尿 的 常见 原因 ,彩色 多 普 勒 检查 可 以 确诊 。@ 儿 童 
特 发 性 高 钻 尿 症 也 是 非 肾 小 球 性 血尿 的 常见 原因 , 尿 钙 / 尿 肌 栈 (mg/mg) >0.2.24 小 时 尿 钙 测 
SE >4mg/kg, 即 可 诊断 


| 
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APER EX (acute renal failure,ARF) 是 由 多 种 原因 引起 的 肾 生 理 功 能 在 短期 内 急剧 下 降 或 
丧失 的 临床 综合 征 , 患 儿 体 内 代谢 产物 堆积 ,出现 氛 质 血 症 水 及 电解 质 紊 乱 和 代谢 性 酸 中 毒 等 
症状 。 近 年 来 ,为 了 "e ZW. BE LER TR TES HR D 渐 采 用 急 性 肾 损 伤 ( (acute kidney injury, 
AKD 的 概念 取代 急性 肾 衰 竭 ， 

【病因 】 

急性 肾 请 竭 常见 的 病因 可 分 为 肾 前 性 . 友 性 和 肾 后 性 三 类 。 

1. 肾 前 性 肾 衰 竭 ” 任何 原因 引起 有 Piel TIC, EP UC E. CFR 显著 降低 


HEG 


第 见 的 原因 包括 呕吐 V Rd 85 R0 5 WESS 48] NRK EEk ,大 面积 烧伤 .手术 或 创伤 出 
血 等 引起 的 绝对 血 容量 不 足 ;休克 、 低 蛋白 血 症 、 严 重心 律 失常 心包 填 赛 和 心力 衰竭 等 引起 的 


相对 血 容 三 不 是 
2. SERES IKKE pis IS , 系 指 各 种 时 实质 病变 所 致 的 肾 衰 竟 , 或 由 于 肾 前 性 
赂 衰竭 未 能 及 时 去 除 病因 ,病情 进一步 发 展 所 致 。 


di Wn TRA CLR AY FE'PEZINTEERTE (ATN) Zt BEZINSRBE K 溶血 尿毒 综合 征 t a cr 
2€ .'HE aL AS ja E CHILE R .血管 栓塞 和 弥散 性 血管 内 徐 寨 ), 以 及 慢性 蛤 脏 疾 患 在 某 些 i 


J 
HREN ee i 
-SAES PURK O SONAN LE TU Zo PENEE 6383 , tis ERE AER c s b 

Hida JERAT KAE .而 块 堵 赛 等 
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C 发 病 机 制 】 
急性 肾 衰竭 的 发 病 
1. 肾 小 管 损 伤 


泌尿 系统 疾病 


机 制 目 前 仍 不 清楚 ， 
BUB HER S 


脱落 , 肾 小 管 基 膜 断裂 

致使 肾 小 球 有 效 滤 过 压 

间 质 水 肿 。 
2. '"5 m 


手续 收缩 和 肾 小 球 和 人 球 


超 负 蓓 ; 同 


d 


$t BA 
无 明显 的 
【病理 


ATN 肾脏 病理 改变 :人 肉眼 
名 光 镜 检查 主要 部 位 在 近 端 小 管 


流动 力学 改变 
素 了 [分 泌 增多 、 儿 茶 酚 胺 大 量 释放 、 


,一 方面 脱落 的 上 皮 细 
降低 和 人 少 尿 ; 另 一 方面 肾 小 管 


> GFR 降低 而 和 
肾 缺 


UE S) 


E Rc tii up t2 gi FER 


JE , REL A , 2 


TXAJP 


Adi 
liM 


肾 缺 血 和 肾 毒 素 能 使 肾 
GL EEH 
动脉 痉挛 ,引起 肾 缺 血 抉 氧 
FEAE , 肾 血 流量 减少 
3. 缺 血 - 再 灌注 肾 损伤 
局 部 产生 大 量 的 氧 自由 基 , 可 
4. 非 少 尿 型 ATN 的 发 病 机 制 


- 些 肾 单位 


VIE ER 


间 质 充血 .水肿 和 炎症 细胞 浸润 ,有 时 可 见 肾 小 管 上 


变化 。 近 端 肾 小 


常见 的 特征 性 病理 改变 。 近 端 友 小 管 及 远 


ATN 的 病理 特征 。 
[ 临床 表现 】 


根据 尿 量 减少 与 否 , 急 急性 肾 训 
者 称 为 少 尿 型 。 AP RA RS 1 尿 来 氮 、 


1. 少 尿 期 


于 15 天 ,或 无 尿 大 于 10 天 ,预后 不 良 - D 
(1) 水 钠 泪 留 : 患 儿 可 表现 为 全 身 水 肿 


可 出 现 稀释 性 低 钠 血 li. 
(2) 电解 质 率 乱 :党 


(3) 代谢 性 酸 中 毒 : 


(4) 尿毒 症 : 因 肾 排 
重 程度 与 血 中 尿素 
1) 消化 系统 :表现 
[加重 氮 质 血 症 

2) 心血 管 系统 : 主 


3) 神经 系统 :可 有 1! 
Ja ,还 可 表现 为 意识 ,行为 ,记忆 IA 
ARE AEAEE G 


4) 血液 系统 : 


c DL S HR AREA ARES . 居 
表现 为 恶心 .呕吐 


管 刷 状 缘 弥 漫 性 消失 , 变 薄 和 远 端 肾 单位 节 段 性 管 


Ios 


JE " E ls 血管 内 皮 细 上 
ATE ; 
F. 281 P 53i 1 T Jj. 65 3 7 
Ef /] EE AUT (603 05 EEJ A n 
非 少 尿 型 ATN fit 
b, JEDER ATN 不 同 的 肾 单位 绷 血 流 
1 管 收缩 ,血管 阻力 亦 不 高 ,而 一 


脏 体积 增 大 、 IEEE TN E 


胞 破裂 或 溶解 ,形成 歼 


讨论 ATN 的 主要 发 病 机 人 制 


损伤 .小管 上皮 细胞 变性 坏死 和 
和 @ 引 起 凤 小 管 堵塞 ,造成 管内 庄 升 高 和 小 管 扩张， 
ET 


- 皮 细 胞 受 损 . 引 起 最小 管 液 回 漏 ， 


和 血管 紧张 
ac EE ILE 
atii E n 


E RU) KF 


m Yes. a 
Vie HC 


^j, p 


Us iz its LAPIS 
道 性 损伤 。 " 
kaeh F Aii ee Pr 
tA Hat clc ie SUL PIER M 
血管 收缩 和 阻力 增 大 。 


JEH 
1R Ny 部 


E 量 明显 减少 


tl 


SPER ZE itte e MADEE 
Lg AIEI XC o o FE HR. ds 
IAM GIA. I RHET 


HA PS EPEE ric Je ie PE ATN 


细胞 肿胀 .脂肪 变 


AGREE A or EASEHEBEDUTARERUR IUE Jen 


3 n] 4) y 7b Eg jg 
MERRIES gs , LESE D e ol I fr t a f IP PR 
表现 。 临 床 常 见 少 尿 型 急性 肾 衰 竭 , 临 床 过 程 分 为 三 期 ; 
一 般 持续 1~2 周 ,长 者 可 


高 血压 、 


JEZ OW 


汇 障 但 ,使 各 种 毒性 物 


: 氮 及 肌 栈 增高 的 浓 
为 食欲 不 振 , 


度 相 一 至 


恶心 ,呕吐 和 腹 海 等 ,严重 着 出 现 消化 道 出 血 或 黄 4 


* lift 


pp. APE SORNE p aJ RR 


达 4-6 周 ,持续 时 间 越 长 , 肾 损 害 越 重 。 持 续 少 尿 大 
尿 期 的 系统 症状 有 


肺 水 肿 .胶水 肿 和 心力 衰竭 ,有 时 因 ilit fn 


DE FEE SUIL AE 
infu Dp. ERKI. bE ng E 


, ÍL pH 


质 在 体内 积聚 所 致 .可 出 现 全 身 各 系统 中 毒 症 状 : 


吉 , 而 消化 


要 因 水 钠 测 留 所 致 ,表现 为 高 血压 和 心力 衰竭, 还 可 发 生 心 律 失常 心包 


et .神志 混乱 fi 


虑 人 不安 


接穗 迷 和 自主 神经 功能 类 乱 , 如 多 汗 或 皮 


i PEAREN 
E di. exc a ti p EX Ei 


mE, 系 贞 于 红细胞 
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zl 


生成 减少 .血管 外 溶血 .血液 稀释 和 消化 道 出 血 等 原因 所 致 。 出 血 倾向 (牙齿 出 血 . 鼻 出 血 、 皮 肤 


瘀 点 及 消化 道 出 血 ) 多 因 血 小 板 减 少 、 


小 板 功能 异常 和 DIC 引起 。 急 性 肾 衰竭 早期 白细胞 总 


数 常 增高 ,中 性 粒 细 胞 比例 也 增高 - 
(5) 感染 :感染 是 ARF 最 为 常见 的 
球菌 和 革 兰 阴性 杆菌 最 多 见 
2. 利尿 期 
为 利尿 期 。 一 般 持 续 1~2 周 (长 者 可 达 1 
早期 氮 质 血 症 持续 甚至 加 重 , 后 期 肾 功 


3. 恢复 期 ”利尿 期 后 , 展 功 能 改善 ， 尿 量 恢复 正常, 血 


缩 功能 需要 数 月 才能 恢复 正常 ,少数 患 
无 力 .消瘦 .营养 不 民 .贫血 和 免疫 功能 
药物 所 致 的 ATN 多 为 非 少 尿 型 : 
少 ,病死 率 低 。 
【 实验 室 检查 】 
1. 尿 液 检查 


当 ARF B 儿 展 证 逐渐 增多 .全身 水 | 肿 减 轻 ， 


屎 液 检 查 有 助 于 鉴别 肾 前 性 ARF 和 肾 实 


并 发 症 . 以 呼吸 道 和 尿 路 感染 多 见 , 致 病菌 以 金黄 色 葡萄 


24 小 时 尿 量 达 250ml/m? 以 上 时 , 即 
个 月 ), 此 期 由 于 大 量 排尿 ,可 出 现 脱水 、 低 钠 和 低 钾 血 症 。 


尿素 所 和 肌 栈 逐渐 恢复 正常 TEE 
者 遗留 不 可 逆 性 的 肾 功 能 损害 。 此 期 患 儿 可 表现 为 虚弱 


Ef. 


AFE BEROR ,临床 表现 较 少 尿 型 急性 肾 衰竭 症状 轻 .并 发 证 


质 性 ARF , 详 见 表 14-3 


表 14-3 ” 肾 前 性 各 肾 性 肾 衰竭 的 鉴别 
E. 指标 |... ü (SAE s 肾 性 4 
脱水 征 有 无 或 有 l 
PRITI 偶 见 透明 管 型 . 细 颗 粒 管 型 粗 颗粒 管 型 和 红细胞 管 型 
尿 比重 >1.020 <1.010 
尿 渗透 讨 »500mOsn/L «350mOsn/L 
尿 肌 本 / 血 肌 本 >40 <20( 常 <5) 
肾 衰竭 指数 «1 >1 
尿 钠 <20mmol/L »40mmol/L 
滤 过 钠 排 泄 分 数 «196 »196 
中 心静 脉 压 «50mmH;O 正常 或 增高 
补液 试验 尿 量 增加 无 效 
利尿 试验 ” 有 效 无 效 
Heg = PREN (mmol/L) x. 血浆 肌 酬 (ummolL) 


尿 肌 酬 ( pmmol/L) 


滤 过 钠 排 涝 分 数 = PREA (mmol/L)x ifi 


JK WLF (ummol/L) 


LS EA (mmol/L) x 


= x 100% 
PRILET (ummol/L) 


TES ,补液 试验 :用 2:1 等 张 液 15~20ml/kg1 
DRAEI nyu a fie Ay EE PE EF REA 

,利尿 试验 :如 补液 后 无 反应 ,可 使 用 209% 
为 有 效 , 震 继 


D 


PEERS. xvid de UB TF 


2. 血 生化 检查 


及 输尿管 
损害 , 须 慎 用 . 


补液 改善 循环 ;无 反应 者 给 暑 塞 米 1-2mg/kg.2 小 时 尿 基 增加 至 6 10mUkg 为 有 效 , 车 


决 速 输入 ( 半 小 时 内 输 完 )2 小 时 尿 基 增加 至 6-10mlkg ,为 肾 前 性 少 尿 ; 


TINAY 0.2-0.3g/kg. TE 20-30 分 钟 内 推 注 ,2 小 时 永基 增加 至 6~10mlkg 
仍 无 改善 ,为 峭 性 


应 注意 监测 电解 质 浓度 变化 及 血 肌 本 和 尿素 氨 。 
3， 影 像 学 检查 ”采用 腹 平 片 .超声 、 


CT 、 磁 共振 等 检查 有 助 于 了 解 肾脏 的 大 小 .形态 .血管 


\ 膀 胱 有 无 杯 阻 ,也 可 了 解 肾 血 流量 . 肾 小 球 和 肾 小 管 的 功能 ,使 用 造影 剂 可 能 加 EA 


Ju 


泌尿 系统 疾病 


4. 肾 活检 ”对 原因 不 明 的 ARF, 肾 活检 是 

【 诊断 和 鉴别 诊断 ] 

当 患 儿 永 量 急剧 减少 、 肾 功 角 

一 步 鉴 别 是 肾 前 性 、 肾 性 还 是 肾 后 性 ARF。 

1. 诊断 依据 ”@ 尿 量 显著 减少 : 少 
或 无 尿 [ 每 日 尿 量 <50ml/m 或 <0.5ml/(k 
MIRRA 15mmolL ,或 每 ics 
DUE MeRi 率 ( 如 内 44 ds 
现 。 无 尿 量 减少 为 非 少 尿 型 ARF。 

2. espe 如 前 所 述 。 

3. 病因 诊断 

(1) 肾 前 性 和 肾 实 质 性 ARF 的 鉴别 GR 14- 


(2) 肾 后 性 ARF: 记 尿 系统 影像 学 检查 有 助 


【 治疗 】 


急剧 恶化 时 , 均 应 考虑 ARF 的 可 


3). 


Fas iie 病因 ,积极 治疗 原 发 病 
. 少 尿 期 的 治 
w A ; 
补液 . 输 注 血浆 和 白 蛋 白 .控制 感染 等 。 
征 , 并 根据 肾 功能 调节 用 药剂 量 ， 
(2) 饮食 和 营养 :应 选择 高 糖 . 低 EH AE 
&t 210~250J/ (kg-d), 4 
(3) 控制 水 和 钠 的 摄 入: 坚持 “ 量 出 
放宽 液体 入 量 。 每 日 液体 量 控制 在 
水 。 无 发 热 患 儿 每 
E 高 分 解 代谢 
J ARF 可 短期 试 
(4) 纠正 代谢 
pH<7.2, 7J% 


as EAE 


了 原 发 病 : 肾 前 ' 


[E] 
[i 


大 态 约 为 有 


O0ml/m^. Pr 


性 酸 中 毒 : 轻 中 度 代谢 性 
FE 5% 碳酸 氧 钠 Sml/kg, 


B c 


(5) 纠正 电解 质 紊乱 
(6) 透析 治疗 : ALEX 


:包括 高 钟 血 症 , 低 钠 ] 


etit + 显 性 失 水 ( 
日 不 显 性 失 水 为 300ml/m ,体温 每 
液体 均 为 非 电解 质 液 : 


有 肺 水 肿 、 脑 水 肿 的 倾向 ;四 血 
HCO;«12mmol/L 或 动脉 血 p 
BF >707.2umol/L ,特别 是 高 分 
透析 ,血液 透析 和 连续 动静 脉 血液 滤 

2. 利尿 期 的 治疗 ”利尿 期 早期 , 肾 小 管 
毒 仍 继续 升 高 ,伴随 着 多 屎 ,还 可 出 现 低 钾 和 1 
质 和 血压 变化 ,及 时 纠正 水 .电解 
TRAGE 

3. 恢复 期 的 治疗 ”此 期 肾 功 能 日 趋 恢复 正 
SPE! 红 功 能 损害 ,应 注意 休息 和 


il tH = 6.5mmo 


H«7.2; O 


骨 5 
JA FH 


LE 


认 ,减轻 症状 ,改善 崩 功 能 


性 ARF 应 注意 及 时 纠 ERA MRNA 

3i o tih PEE TEUER , P SEdS'PE 
密切 监测 尿 量 和 肾 功 
维生素 的 食物 , 尽 可 能 供给 足够 的 能 量 。 供 
白质 0.5g/ (kg:d), 应 选择 优质 动物 蛋白 ,脂肪 占 总 热量 的 3096-4096. 
1 为 人 ”的 原则 ， 


酸 中 毒 一 
提高 COC 


血 症 A 
术 保 守 治 疗 无 效 者 , 均 应 尽 
IL. XU 
重 氮 质 | 
4 代谢 的 串 儿 。 ost 
三 种 技术 ,儿童 ,尤其 
功能 和 GFR 尚未 恢复 ， 


F ah. 


HRAL, 2 i 3 JUSTE XE E A 7K A 


常 ,但 


"的 病死 率 已 有 明显 


可 靠 的 诊断 手段 ,可 帮助 诊断 和 评估 预后 。 
能 ,Tf F 诊断 一 旦 确定 , 须 


尿 [ 每 日 尿 量 «250mI/m? 或 «1.0ml/( kg*h) 超过 24 小 时 
g'h) 超过 12 小 时 ; DAMI fil Ji 
JT d SLRS ZA 


: Moi IUE = 176umol/L, 
] 三 3. rece M 1 
等 表 


增 ia 


F 发现 导致 尿 路 梗阻 的 病因 。 


,防止 并 发 症 的 发 生 。 


:障碍 ,包括 
毒性 抗生素 的 用 药 指 


eb 
HE AE 


化 。 


严格 限制 水 . 钠 摄 入 ,有 透析 支持 则 可 

(呕吐 ,大 便 .引流 量 ) + 不 显 性 失 水 - 
EJ ES 1C ,不 显 性 失 水 增加 75ml/m^ ; 内 生 
d EEUU ERR OK REK) OF 


HE 


役 无 须 处 理 。 当 血浆 HCO; <12mmolL 或 动 
P Smmol/L.. 纠正 酸 中 毒 时 应 注意 防治 低 钙 


K 钙 血 症 和 高 磷 血 症 的 处 理 。 
早 进行 透析 。 透 析 的 指 征 : 严 重水 小 外 
CH ELE e PEARL 


严重 酸 中 毒 ,血浆 
i 症 , 血 浆 尿素 氮 >28.6mmol/L, 或 血 奖 肌 


1 指 征 有 放宽 的 趋势 。 透 析 的 方法 包括 腹 


1 强 营养 ,防治 感染 


Ta 


是 婴 幼 儿 以 腹膜 透析 为 常用 。 
血 肌 上 是 .尿素 氮 . 血 钾 和 酸 5 
电解 el PR HE E fi 
T. on eK f p EA H 


症 等 


er 


可 遗留 营养 不 良 .贫血 和 免疫 力 低下 , 少 


VC. ARF 的 预后 与 诛 发 病 性 质 、 肾 脏 括 


尿 系统 疾病 


卖 时 间 长 短 .早期 诊断 和 早期 治疗 与 否 .透析 与 否 和 有 无 并 发 症 等 有 


接 
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向 腺 中 经 包括 
包 , 并 迁移 至 周围 淋巴 


各 腺 是 中 枢 淋 巴 器 官 , 肛 央 
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第 11 周 淋巴 结 开 


造血 系统 疾病 


根据 造血 
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开始 , 肝 
6 个 月 后 逐渐 减 i 


小 儿 造 血 和 血 象 特点 


部 位 发 生 的 先后 ,可 将 此 期 分 为 三 个 
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脏 出 现 活动 的 造 


1 ,之 后 在 中 胚 叶 组 织 中 出 现 广泛 的 原 
周 后 ,中 豚 叶 造血 开始 减退 。 
s if £H £H ,并 成 为 胎儿 中 期 的 主 


民 。 胎 肝 造 血 主要 产生 有 核 红 细胞 ,在 此 期 间 
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织 ,在 


向 腺 还 有 短暂 的 4 
生成 淋巴 细胞 ,从 


台 儿 期 淋巴 结 亦 有 短暂 的 红 系 造血 功能 。 


3. 骨髓 造血 期 


不 胎 
要 的 造血 器 官 ,直至 出 4 
(二 ) 生 后 造血 


1. 骨髓 造血 


(dim. 5-7 
RFI E .胸骨 
;要 增加 时 , 它 可 转变 


需要 增加 ， 
2. 骨髓 外 造血 在 
1 或 溶血 性 贫 
Kp 淋巴 结 肿 大 


不 同年 龄 儿 


E 2~5 


出 生 后 主要 是 


为 红 艇 而 恢复 造血 功能 。 
会 出 现 髓 外 造血 。 
WT , 骨 能 外 造血 极 少 。 出 生 后 ,尤其 在 婴儿 期 ， 
血 等 造血 需要 增加 时 , 肝 、 脾 和 淋巴 结 可 随时 适应 需要 ,恢复 到 胎儿 时 的 造血 状 
同时 外 周 血 中 可 出 现 有 核 红 细胞 和 (或 ) 幼 稚 中 性 粒 细胞 。 这 是 小 
,感染 及 贫血 纠正 后 即 恢复 正常 : 


中 特殊 反应 , 称 为 “ 骨 


57 始 ! UE SÉ, 但 至 胎 


髓 外 造血 ” 


铭 腺 ,并 开始 生成 淋巴 
向 腺 素 在 内 的 微 环 境 诱导 分 化 为 具有 细胞 免疫 功能 的 
相应 的 微 环境 中 分 化 为 不 同 的 亚 群 ,这 
E 成 红 细 


比 , 淋 巴结 成 为 终生 造 淋巴 细 


同 后 成 为 唯一 的 造血 场所 。 


包 占 优势 , 稍 后 粒 系 造血 也 相当 活跃 ,至 12 周 
乍 胜 造 红 细胞 和 粒 细胞 的 功能 逐渐 减退 ,至 出 


细胞 。 来 源 于 卵黄 囊 . 肝 


包 和 粒 细胞 的 功能 。 


包 和 浆 细 胞 的 器 


L4 个 月 时 才 开 始 造血 活动 ,并 迅速 成 


骨髓 造血 。 婴 幼儿 期 所 有 上 骨 角 均 为 红 艇 ,全 部 参与 造血 ,以 满 


ZG, — HLR CERD 逐渐 代替 长 骨 中 的 造血 组 织 , 因 此 年 长 儿 和 
. 冰 椎 , 骨 代 、 颅 骨 , 锁 骨 和 肩 有 秆 骨 , 但 黄 艇 仍 有 潍 在 的 造血 功能 , 当 造 
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当 发 生 感染 性 


L TE SL 


11158 4 rr [n] 


350 


(一 ) 红细胞 数 和 血红 蛋白 量 
由 于 胎儿 期 处 于 相对 缺 氧 状态 ,红细胞 生成 素 合成 增加 , 故 红细胞 数 和 血红 蛋白 量 较 高 ,出 
E 时 红细胞 数 约 为 (5.0~7.0)x 102/L ,血红 蛋白 量 约 为 150~220g/L。 未 成 熟 儿 与 足 月 儿 基本 相等 ， 
少数 可 稍 低 。 生 后 6~12 小 时 , 因 进 食 较 少 和 不 显 性 失 水 ,其 红细胞 数 和 血红 蛋白 量 往往 比 出 生 
时 高 些 。 生 后 随 着 自主 呼吸 的 建立 , 血 氧 含量 增加 ,红细胞 生成 素 减少 ,骨髓 造血 功能 暂时 性 降 
低 , 网 织 红细胞 减少 ;胎儿 红细胞 寿命 较 短 , 且 破 坏 较 多 (生理 性 溶血 ); 由 于 婴儿 生长 发 育 迅 速 ， 
循环 血 基 迅速 增加 等 因素 ,红细胞 数 和 血红 蛋白 量 逐 渐 降低 ,至 2~3 个 月 时 (早产 儿 较 早 ) 红 旨 
胞 数 降 至 3.0 x 10°/L 左右 ,血红 蛋白 量 降 至 100gL 左 右 , 出 现 轻 度 贫血 , 称 为 “生理 性 贫血 "。 生 
理性 贫血 ” 呈 自 限 性 ,3 个 月 以 后 ,红细胞 数 和 血红 蛋白 量 又 缓慢 增加 ,于 12 岁 时 达成 人 水 平 。 
此 外 ,初生 时 外 周 血 中 可 见 到 少量 有 核 红 细胞 , 生 后 1 周 内 消失 。 
网 织 红 .细胞 数 在 初生 3 天 内 约 为 0.04~0.06, 于 生 后 第 7 天 迅速 下 降 至 0.02 以 下 ,并 维持 在 
较 低 水 平 , 约 0.003 ,以 后 随 生理 性 贫血 恢复 而 短暂 上 升 ,婴儿 期 以 后 约 与 成 人 相同 - 

(二 ) 白细胞 数 与 分 类 

初生 时 白细胞 数 为 (15~20)x 10%L, 生 后 6-12 小 时 达 (21~28)x 10%L, 然 后 逐渐 下 降 ,1 周 时 
平均 为 12 x 10%L, 婴 儿 期 白细胞 数 维持 在 10 x 109/L 左右 ,8 岁 以 后 接近 成 人 水 平 。 
扫 细 胞 分 类 主要 是 中 性 粒 细胞 与 淋巴 细胞 比例 的 变化 。 出 生 时 中 性 粒 细胞 约 占 0.65 ,淋巴 
细胞 约 占 0.30。 随 着 白细胞 总 数 的 下 降 , 中 性 粒 细胞 比例 逐渐 下 降 , 生 后 4~6 天 时 两 者 比例 约 
相等 ;至 1~2 岁 时 淋巴 细胞 约 占 0.60, 中 性 粒 细胞 约 占 0.35, 之 后 中 性 粒 细胞 比例 逐渐 上 升 ,至 
4-6 岁 时 两 者 比例 又 相等 ;以 后 白细胞 分 类 与 成 人 相似 。 此 外 ,初生 儿 外 周 血 中 也 可 出 现 少 量 幼 
稚 中 性 粒 细胞 ,但 在 数 天 内 即 消失 。 
(=) 血小板 数 
小 板 数 与 成 人 相似 , 约 为 (150~300)x 10YL。 
(四 ) 血红 蛋白 种 类 
红 蛋 自分 子 由 两 对 多 肽 链 组 成 ,构成 血红 蛋白 分 子 的 多 肽 链 共有 6 种, 分别 为 a、B、Y、5、 
s 和 ! 链 ,不 同 的 血红 蛋白 分 子 由 不 同 的 多 肽 链 组 成 。 正 常情 况 下 可 有 6 种 不 同 的 血红 蛋白 分 子 : 
胚胎 期 的 血红 蛋白 为 Gowerl( L283) .Gower2( o8) 和 Portland (ty2); 胎儿 # 组 的 胎儿 血红 蛋白 (HbF， 
Q2Y2); 成 人 血红 和 蛋白 分 为 HbA (oops) 和 HbA, (058) WERE 
红 和 蛋白 Gowerl 、Gower2 和 Portland 在 胚胎 12 周 时 消失 ， 并 为 HbF 所 代替 。 胎 儿 6 个 月 
时 HbF d; 0.90, 而 HbA 仅 占 0.05~0.10; 以 后 HbA 合成 逐渐 增加 ,至 出 生 时 HPF 约 占 0.70, HbA 
约 占 0.30,HbAz<0.01。 出 生 后 HbF 迅速 为 HbA 所 代替 ,1 岁 时 HbF 不 超过 0.05,2 岁 时 HbF 不 
超过 0.02。 成 人 的 HbA 约 占 0.95,HbA, 占 0.02-0.03, HbF 不 超过 0.02。 

(五 ) 血 容量 

小 儿 血 容量 相对 较 成 人 多 ,新 生 儿 血 容量 约 占 体重 的 10% ,平均 为 300ml; 儿 童 约 占 体重 的 
8%~10%; 成 人 血 容量 约 占 体重 的 6%~8%。 


Lx 
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(JA 


— ”小 儿 贫 血 概述 


贫血 是 指 外 周 血 中 单位 容积 内 的 红细胞 数 或 血红 蛋白 量 低 于 正常 。 婴 儿 和 儿童 的 红细胞 
数 和 血红 蛋白 量 随 年 龄 不 同 而 有 差异 。 根 据 世 界 卫生 组 织 的 资料 ,血红 蛋白 (Hb) 的 低 限 值 在 
6-59 个 月 者 为 110gL, 血 细胞 比 容 (HCT) X 0.33;5~11 岁 Hb X 115g/L,HCT X 0.34; 12-14 岁 
Hb 为 120g/L. HCT 为 0.36 ,海拔 每 升 高 1000m, 血红 蛋白 上 升 4%; 低 于 此 值 为 贫血 。6 个 月 以 
下 的 婴儿 申 于 生理 性 贫血 等 因素 ,血红 蛋白 值 变 化 较 大 ,目前 尚 无 统一 标准 。 我 国 小 儿 血 液 会 
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议 (1989 年 ) 建 议 :血红 蛋白 在 新 生 儿 期 <145g/L,1~4 个 月 时 <90g/L,4~6 个 月 时 <100g/L 为 贫血 。 

【贫血 的 分 类 】 

1. 按 程 度 分 类 ”根据 外 周 血 血红 蛋白 含量 或 红细胞 数 可 分 为 4 度 :中 血红 蛋白 从 正常 下 限 
至 90g/L 者 为 轻 度 ;@) ~60g/L 者 为 中 度 ;@@ -30g/L 者 为 重度 ;@ «30g/L 者 为 极 重 度 。 新 生 儿 Hb 
为 144~120g/L 者 为 轻 度 ,~90g/L 者 为 中 度 ,~60g/L 者 为 重度 ,<60g/L 者 为 极 重度 。 

2. 按 病因 分 类 ”根据 造成 贫血 的 原因 将 其 分 为 红细胞 或 血红 和 蛋白 生成 不 足 ,溶血 性 和 失血 


性 3 类 。 
(1) 红细胞 和 血红 如 


1) 造血 物质 缺乏 :如 铁 缺乏 ( 缺 铁 性 贫血 )、 维 台 
X C 缺乏 Æ 
2) 骨 亿 造血 功能 障碍 :如 再 生 :贫血 .单纯 红 
3) 感染 性 及 炎症 性 贫血 :如 流感 嗜 血 杆菌 .金黄 色 简 萄 球 直 
4) 其 他 :慢性 肾病 所 致 贫血 . 铅 中 毒 所 致 贫血 ,癌症 性 贫 
(2) 溶血 性 贫血 ”可 由 红细胞 内 在 异常 或 红细胞 外 在 
1) 红细胞 内 在 异常 :D 红 细胞膜 结 构 缺 陷 : 如 遗传 性 球形 红细胞 增多 症 ,遗传 性 椭圆 形 红 细 
胞 增多 症 MRAMA . 阵 发 性 睡眠 性 血红 蛋白 尿 等 ;@@ 红 细胞 酶 缺乏 :如 和 葡萄糖 -6- 磷酸 脱 
和 氧 酶 (G-6-PD) 缺乏 .丙酮 酸 激酶 (PK) 缺乏 等 ;@ 血 红 和 蛋白 合成 或 结构 异常 :如 地 中 海 贫血 血红 
2) 红细胞 外 在 因素 :免疫 因素 :体内 存在 破坏 红细胞 的 抗体 ,如 新 生 儿 溶血 症 、 自 秧 免疫 
性 溶血 性 贫血 .药物 所 致 的 免疫 性 溶血 性 贫血 等 ;@ 非 免疫 因素 :如 感染 ,物理 化 学 因素 .毒素 、 
腺 功能 亢进 ,弥散 性 血管 内 凝血 等 。 
(3) 失血 性 贫血 :包括 急性 失血 和 慢性 失血 引起 的 贫血 。 
3. 按 形态 分 类 ”根据 红细胞 数 .血红 蛋白 量 和 血细胞 比 容 计算 平均 红细胞 容积 C(MCV), 平 
均 红细胞 血红 蛋白 量 (MCH). 平 均 红细胞 血红 蛋白 浓度 (MCHC), 将 贫血 分 为 4 类 ( 表 15-1)。 
表 15-1 贫血 的 细胞 形态 分 类 
MCV (fl) MCH (pg) MCHC(*6) 
EXM 80-04 28-32 (^0 3108 — 
大 细胞 性 >94 >32 32~38 
正 细胞 性 80-94 28-32 32-38 
单纯 小 细胞 性 <80 <28 32-38 
小 细胞 低 色 素性 <80 <28 E <32 
【 临床 表现 】 
贫血 的 临床 表现 与 其 病因 、 i 发生 急 慢 等 因素 有 关 。 急性 贫血 ,如 急性 失血 或 溶血 ， 
替 轻 , 亦 可 引起 严重 症状 其 至 休克 ;慢性 贫血 , 若 机 体 各 器 定 的 代 偿 功能 较 好 ,可 无 症 
E ,当代 偿 不 全 时 才 逐 渐 出 现 症状 。 红 细胞 的 主要 功能 是 携带 氧气 , 故 贫 血 时 组 织 
与 器 官 缺 氧 而 产生 一 系列 症状 。 
1. 一 般 表现 ”皮肤 . 秋 膜 苍白 为 突出 表现 。 贫 血 时 皮肤 ( 面 .年 轮 . 手 ) .黏膜 ( 瞪 结 膜 、 
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枯 .营养 低下 .体格 发 育 迟 组 等 症状 - 

2. 造血 器 官 反应 。” 婴 幼儿 期 的 


|, Abe 
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贫血 的 表 


JLF 
造血 ,表现 为 肝 脾 和 淋巴 结 肿 大 ,外 周 血 " 


全 是 


时 皮肤 往往 旦 蜡 黄 色 ， 
岗 。 此 外 ,病程 较 长 的 患 儿 还 常 有 易 疲倦 、 毛 发 二 


LBE, MAT, 
1 可 出 现 有 核 红 细胞 .幼稚 粒 细胞 


诊 为 经 度 鞭 盖 ;相反 , 伴 有 商家、 


DiR 


p 
FTB 


个 能 进 hj HUE 


- 步 代 偿 


3. 各 系统 症状 


(1) 循环 和 呼吸 系统 :贫血 时 可 出 现 呼 吸 加 速 、 心 
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率 加 快 ,脉搏 加 强 ,动脉 压 增高 ,有 时 可 见 


毛细 血管 搏动 。 重 度 贫血 失 代 偿 时 , 则 出 现 心脏 扩大 、 心 前 区 收缩 期 杂音 ,甚至 发 生 充 血性 心力 


衰竭。 
(2) 消化 系统 : 胃 
BATRI 
(3) MARR: Aa 
眼前 有 黑 点 或 年 鸣 等 。 
【 诊断 要 点 】 


贫血 是 综合 征 , 必 须 
全 面 的 体格 检查 和 必要 


1. 病史 


(1) 发 病 年 龄 :可 提供 诊断 线索 。 不 同年 龄 发 生 贫血 的 病因 不 同 。 出 生 
时 失血 ; 生 后 48 小 时 内 出 现 贫血 
发 病 者 多 考虑 营养 缺乏 性 贫血 .遗传 


考虑 产 前 或 产 


障碍 性 贫血 .其 
(2) Ji EG 


他 造血 系统 疾病 、 
过 和 伴随 症状 :起 病 快 病程 短 者 ,提示 急性 


9 肠 蠕动 及 消化 酶 分 泌 功 能 均 受 影响 ,出 


和 


A 


i 贫血 的 原因 ,才能 进行 合理 和 有 效 的 治疗 。 因 


833. 


全 身 性 疾病 引起 的 贫血 。 


营养 性 贫血 .慢性 失 


瘀 班 等 提示 出 血性 疾病 ; 伴 有 神经 和 精神 症状 ,如 嗜睡 . 震 疗 
示 骨 条 浸润 性 病变 ,肿瘤 性 疾病 多 伴 有 发 热 . 肝 脾 及 淋巴 结 肿 大 。 
史 : 详 细 了 解 册 幼儿 的 喂养 方法 及 饮食 的 质 


(3) n£3 
HR At LAS E JE KM EZ 


慢性 肾病 .严重 结核 ,慢性 炎症 


是 否 服用 对 造血 系统 有 
(5) KÜRE: 


1 慢性 深 


室 检 查 是 作出 贫血 病因 诊断 的 重要 依据 。 


半 有 黄姜 者 ,以 新 生 儿 溶 
:溶血 性 贫血 ;儿童 期 发 病 者 多 考虑 1 


Es 


性 溶血 或 急性 失血 ;起 病 缓 | 


现 食欲 减退 .恶心 ,腹胀 或 便秘 等 。 


5 
现 为 精神 不 振 CECI rh ER E RU A. EKILSA STRE ERR 
比 ,详细 询问 病史 、 


即 有 严重 贫血 者 要 
证 可 能 性 大 ;婴儿 期 
生出 血性 贫血 .再生 


等 。 如 伴 有 黄 总 和 血红 蛋白 尿 提示 溶血 ; 伴 有 哎 血 便血. 血尿、 


稚 加 辅食 的 婴儿 , 易 患 营养 性 缺 铁 性 贫血 或 巨细 胞 性 贫 
饮食 质量 差 或 搭配 不 合理 者 ,可 能 为 缺 铁 性 贫血 。 
(4) 过 去 中 :询问 有 无 寄生 虫 病 , 特 别 是 钩 虫 病史 ; 询 j 


等 提示 维生素 Bo 缺 


与 量 对 诊断 和 病因 分 析 有 于 
1; 幼 儿 及 年 长 儿 


不 良 影响 的 药物 ,如 握 窜 3 


家 族 ( 或 近亲 ) 中 常 有 同样 患者 。 


2. 体格 检查 


(1) 生长 发 育 : 慢 ela 长 发 育 障碍 。 


海 贫血 , 除 发 育 障碍 外 ， 


(2) 营养 状况 :营养 不 良 良 att 曼 性 贫血 。 


(3) 皮肤 .黏膜 : 皮 


定 加 类 的 济 红 与 巷 白 有 时 不 


dup. IHE EST m 
fi # 有 皮肤 ASIE EH afr E 
(4) 指甲 和 毛发 : 甸 


来 面貌 ,如 颐 、 额 突出 ， 


陵 和 黏膜 苍白 的 程度 一 般 与 贫血 程 
- 定 能 正确 反 RAER 


血 者 皮肤 : 二 
ISP, SEES "M 性 疾病 和 F 
铁 性 贫血 的 患 儿 指甲 菲 薄 .脆弱 L7 


胞 性 贫血 患 儿 头发 细 黄 干 稀 无 光泽 ,有 了 时 旺 绒毛 状 。 


(5) 肝 脾 和 淋巴 结 


明显 种 大 且 以 脾 种 大 为 主 者 ,多 提示 遗传 


造血 系统 恶性 病 ? 


变 ( 如 白血病 .恶性 淋巴 
除 上 述 病史 与 体检 资料 外 ,还 应 注意 


冲 大 :是 婴 幼 儿 贫血 的 重要 体征 。 
:溶血 性 贫血 


j 
H/o 


音 等 ,以 及 各 系统 可 能 的 其 他 损害 与 贫血 的 因果 关系 。 


生 疾 病 ( 如 类 风湿 病 ) 等 可 引起 贫 
` 磺 胺 等 。 
与 遗传 有 关 的 贫血 ,如 遗传 性 球形 红细胞 增多 症 、 


HFI 
。 贫 血 伴 有 明显 


严重 者 扁平 甚至 呈 古 状 甲 。 


意 贫 血 对 各 系统 的 影响 ,如 心脏 扩大 和 心 尖 部 收缩 期 # 


EHEN. 


G-6-PD 缺乏 ,地中海 


可 其 他 系统 疾病 ,包括 消化 系统 疾病 、 
的 有 关 疾 病 。 此 外 ,还 要 询问 


每 贫血 等 ， 


某 些 遗传 性 溶血 性 贫血 ,特别 是 重型 B 地 中 
IRESE .鼻梁 低 ` 下 颌 骨 较 大 等 。 


度 成 正比 。 小 儿 因 自主 神经 功能 不 稳 
观察 甲 床 .结合 膜 及 展 黏 膜 的 颜色 比 
铜 色 ; 反 复 输血 者 皮肤 常 有 色素 
血 病 。 伴 有 黄姜 时 提示 溶血 性 贫血 。 


沉着 。 如 贫血 


巨 幼 红 细 


Huge RE RC Ae pc t P eas ut s UE AR 
淋巴 结 肿 大 者 ,应 考虑 


zc 
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3. 实验 室 检 查 液 检查 是 


根据 病史 sf 
诊断 ;对 
(1) 外 周 
贫血 及 其 程度 ,并 
情况 ,对 贫血 的 病 
红细胞 呈 球 形 , 染 色 深 ,提示 遗传 必 
碎片 者 ,多 提示 地 中 海 贫血 ; 红 细 
血小板 计数 以 及 观察 血 涂 片 中 白 绍 
网 织 红细胞 计数 可 反映 骨 骨 造 
血 或 失血 性 贫血 ;减少 提示 造 正 
闻 过 程 中 定期 检查 网 织 红细胞 计 
胞 在 1 周 左 开始 增加 。 

(2) 'E BE dc : P BER H RE n] 


VRÜUBB 


E 


1 象 : 这 是 一 项 简 让 


€ 


HU 
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B 
红 和 蛋白 分 析 检 查 :如 血 约 
异常 血红 蛋白 病 的 诊断 
工 细胞 脆性 试验 :脆性 增高 
村 殊 检 查 :红细胞 酶 活力 测 
试验 可 诊断 自身 免疫 性 溶 
LER n] UL E ZA 


A 


f: 


原则 ] 
. 去 除 病 因 REAT A 
时 未 明 的 ,应 积极 寻找 病因 ， 
2. 一 般 治疗 ”加 强 护 理 , 预 
3. 药物 治疗 ”针对 贫血 的 病 
B,, 和 叶酸 治疗 巨 幼 红细胞 性 贫 
细胞 再 生 障 碍 性 贫血 ;“ 强 化 ” 免疫 
4. 输 红 细胞 1 引起 心力 
功能 良好 ,可 不 必 输 红细胞 ;必需 
曼 。 一 般 选 用 浓缩 红细胞 ,每 次 
血 合 并 肺炎 的 患 儿 ,每 次 输 红 台 

5. 造血 干细胞 移植 
病 的 有 效 方法 。 

6. 并 发 症 治疗 


f 


Té 


疗 ， 同 时 还 应 考虑 贫血 与 合并 症 的 
衡 的 调节 能 


第 三 


一 些 病 情 复杂 暂时 不 能 明确 诊 岗 
fm x 
f 可 根据 形态 分 类 协 昌 
因 诊 断 有 帮助 。 如 红 纪 


Hay 


Y E 


L2] 
F 数 ,有 助 于 判断 疗 


t SC (如 白血病 EE 
病变 具有 诊断 价值 。 
LE ARZE 
AE 


的 关键 ,有 些 贫 


防 感染 ,改善 饮食 
因 ,选择 有 效 的 药物 给 予 治疗 ,如 铁 剂 治疗 缺 铁 性 贫 
;肾上腺 皮质 激素 治疗 自身 免疫 性 溶血 
1 制 ( 抗 胸 腺 球 蛋 白 PILAE 59) 治疗 再 生 障 碍 性 贫 
能 不 全 时 , 输 红细胞 是 抢救 措施 。 长 期 慢性 贫血 
得 注 时 应 注意 量 和 速度 ,贫血 越 严重 ,一 次 输 注 量 越 少 且 速度 
5~10ml/kg, 速度 不 宜 过 快 ,以 免 引 起 心力 衰竭 和 用 


是 目前 根 


要 的 检查 方法 。 根 据 红 细胞 和 
病 


J 


BEU WER ep dede ue E 
[细胞 增多 症 ;红细胞 大 小 不 
正常 则 见于 急性 溶血 5 
L^] ER FA EAN E RO CAE Lou 
FARULBTZURÉ. Hin dcn E 
能 低下 , TI IL F FEAE PERSE X I 

效 , 如 缺 铁 性 贫血 


KH 


球形 


LI 


造血 给 
和 营养 性 


HI T fee 
生 障 碍 性 贫血 


vi dy a 


巨 幼 红 细胞 性 


试验 , Iff £i 


胞 生成 的 质 和 到 


[蛋白 电泳 .包涵 体 生成 试验 等 ,对 


贫血 鉴别 诊断 不 可 缺少 的 措施 ,临床 上 应 由 简 而 繁 进行 。 一 般 
,通过 综合 分 析 , 对 大 和 多数 贫血 可 作出 初步 诊断 或 确定 
者 , 亦 可 根据 初步 线索 进一步 选择 必要 的 检查 。 


血红 和 蛋白 量 可 判断 有 无 


因 分 析 。 仔 细 观 察 血 涂 片 中 红细胞 的 大 小 ,形态 及 染色 
“大 ,多 提示 缺 铁 性 贫血 ; 


A y 


GOTH FIE SEDES 
血 功 能 障碍 。 白 细胞 和 


染 


贫血 的 原因 也 有 帮助 。 
血 功能 活跃 ,可 见于 急 慢 性 
1 营养 性 贫血 等 。 此 外 ,在 


经 合理 治疗 后 网 织 红 细 


ti 


此 


[的 变化 ,对 某 些 
检 


L) Fri 


贫血 的 
对 白 血 


见于 遗传 性 球形 红 细 有 
定 对 先天 性 红 台 
血 ; 血 清 铁 、 铁 蛋白 . 纪 
胞 寿命 ; 诊断 对 遗传 性 溶血 性 


包 增多 症 ; 减 1 


由 


nA 


在 病因 


以 去 除 。 


| 胞 量 更 应 减少 ,速度 减 慢 。 


力 较 无 贫血 的 小 儿 差 , 在 输液 治疗 时 应 了 巴 注意 . 


+- 


节 ”营养 性 贫血 


氏 则 9.3 
胞 酶 缺陷 所 致 的 溶血 怕 


去 除 后 很 快 可 L 


相互 影响 的 特点 ,如 贫血 患 儿 在 消化 功能 类 


FF 地 中 海 贫血 。 
贫血 有 诊断 意义 ; 抗 


Lf 


I 4t JL UI ES Tet P e D A A T LL DIN HET 
E 贫 


不 但 有 诊断 意义 ,还 


;维生素 
性 贫血 和 先天 性 纯 红 
者 , 若 代 偿 


ii 水肿。 对 


治 严重 遗传 性 溶血 性 贫血 .再生 障 得 性 贫血 和 "高 危 FL 


婴 幼儿 贫血 易 合 并 急 慢 性 感染 .营养 不 良 .消化 功能 紊乱 等 ,应 子 积 极 治 


i 


L 时 对 于 体液 失 


营养 性 贫血 是 一 组 由 于 各 种 原因 导致 造血 原料 供应 不 足 ,表现 为 红细胞 及 血红 蛋白 低 于 


第 十 五 章 ”造血 系统 疾病 


正常 "的 血液 系统 疾病 。 其 临床 表现 并 不 局 限于 血液 系统 。 尽 管 国人 生活 水 平 有 了 明显 提高 ， 
营养 性 贫血 的 发 病 率 仍然 较 高 ,科学 “营养 "是 降低 本 组 疾病 发 生 的 重要 措施 。 


-、 缺 铁 性 贫血 
缺 铁 性 贫血 (iron deficiency anemia,IDA) 是 体内 铁 缺 乏 导 致 血红 和 蛋 白 合 成 减少 ,临床 上 以 小 


细胞 低 生 贫血 .血清 铁 蛋 白 减少 和 铁 剂 治疗 有 效 为 特点 的 贫血 症 。 本 病 以 婴 幼 儿 发 病 率 最 
高 ,严重 危害 小 儿 健 康 ,是 我 国 重 点 防治 的 小 儿 常 见 病 之 一 。 
【 铁 的 代谢 】 


1. 人 体内 铁 元 素 的 含量 及 分 布 “正常 人 体内 的 含 铁 总 量 随 着 年 龄 ,体重 ,性别 和 血红 蛋白 水 
平 的 不 同 而 异 。 正 常 成 人 男性 体内 总 铁 量 约 为 50mg/kg, 女 性 约 为 35mg/kg, 新 生 儿 约 为 75mg/kg。 
总 铁 量 中 约 64% 用 于 合成 血红 蛋白 ,32% 以 铁 蛋 白 及 含 铁血 黄 素 形 式 贮 存 于 骨髓 、 肝 和 脾 内 ， 
3.2% 合成 肌 红 蛋白 ;<1% 存在 于 含 铁 酶 内 和 以 运转 铁 的 形式 存在 于 血浆 中 。 

2. 铁 的 来 源 ” 铁 的 来 源 主要 有 二 

(1) 外 源 性 铁 : 主要 来 自 食 物 , 占 人 体 铁 摄 入 量 的 1/3; 分 为 血红 素 铁 和 非 血红 素 铁 ,前 者 吸 
收 率 高 于 后 者 。 动 物性 食物 含 铁 基 高 且 为 血红 素 铁 ,吸收 率 达 10%~25%; 母 乳 与 牛乳 含 铁 量 均 
低 , 但 母乳 的 铁 吸 收 率 比 牛 乳 高 2~3 倍 ,植物 性 食物 中 的 铁 是 非 血 红 素 铁 ,吸收 率 为 1.7%~7.9%。 

(2) 内 源 性 铁 : 体 内 红细胞 衰老 或 破坏 所 释放 的 血红 蛋白 铁 占 人 体 铁 摄 和 人 量 的 2/3, 几乎 全 
部 被 再 利用 。 

3. 铁 的 吸收 和 运转 ”食物 中 的 铁 主要 以 Fe" 的 形式 在 十 二 指 肠 和 空肠 上 段 被 吸收 。 进 
入 肠 黏膜 细胞 的 Fe 被 氧化 成 Fe ,一 部 分 与 细胞 内 的 去 铁 蛋 白 (apoferritin) 结合 形成 铁 蛋 白 
(ferritin), 暂时 保存 在 肠 黏膜 细胞 中 ; 另 一 部 分 与 细胞 浆 中 载体 蛋白 结合 后 移出 胞 外 进入 血液 ， 
与 血浆 中 的 转 铁 和 蛋白 (transferrin,Tf) 结 合 , 随 血液 循环 将 铁 运送 到 需 铁 和 贮 铁 组 织 , 供 给 机 体 利 
用 ,红细胞 破坏 后 释放 出 的 铁 也 同样 通过 与 和 结合 运送 到 骨 散 等 组 织 ,被 利用 或 贮存 。 
肠 黏 膜 细胞 调节 铁 的 吸收 ,这 种 调节 作用 又 通过 体内 贮存 铁 和 转 铁 蛋白 受 体 (TIR) 来 调控 。 
当 体内 由 存 铁 充足 或 造血 功能 减退 时 , 转 铁 蛋 白 受 体 (T{R) 与 铁 复合 物 合成 减少 , 铁 蛋 白 合 成 增 
加 , 肠 黏膜 细胞 内 的 铁 大 部 分 以 铁 蛋 白 形 式 贮存 , 随 肠 黏 膜 细 胞 的 自然 脱落 而 被 排出 体外 ,因而 
吸收 减少 ; 当 体 内 缺 铁 或 造血 功能 增强 时 ,TIR 合成 增加 , 铁 蛋 白 合成 减少 , 肠 黏 膜 细 胞 内 的 TR- 
铁 复合 物 进 入 血 流 , 铁 的 吸收 增加 。 

肠 腔 内 一 些 因 素 也 影响 铁 的 吸收 。 维 生 素 C. 稀 盐酸 .果糖 ,氨基酸 等 还 原 物 质 等 使 Fe” 变 
成 Fe*, 有 利于 铁 的 吸收 ;磷酸 、 草 酸 等 可 与 铁 形成 不 溶性 铁 酸 盐 ,难于 吸收 ;植物 纤维 、 茶 、 咖 啡 、 
E .牛奶 . 抗 酸 药 物 等 可 抑制 铁 的 吸收 。 
正常 情况 下 ,血浆 中 的 转 铁 蛋 白 仅 1/3 与 铁 结合 ,此 结合 的 铁 称 为 血清 铁 (serum iron, SD; 
FER 2/3 的 转 铁 蛋白 仍 具有 与 铁 结 合 的 能 力 , 在 体外 加 入 一 定量 的 铁 可 使 其 达到 饱和 状态 ,所 
加 的 铁 量 即 为 未 饱和 铁 结 合力 。 血 清 铁 与 未 人 和 铁 结 合力 之 和 称 为 血清 总 铁 结 合力 (total iron 
binding capacity,TIBC)。 血 清 铁 在 总 铁 结合 力 中 所 占 的 百分比 称 为 转 铁 蛋白 HF (transferrin 
saturation , TS), 
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成 血红 素 , 血红 素 与 珠 蛋白 结合 形成 血红 蛋白 。 此 外 ,铁人 参与 肌 红 蛋 白 和 某 些 酶 (如 细胞 色素 C 
单 胺 氧化 酶 .核糖 核酸 还 原 酶 .琥珀 酸 脱 氢 酶 等 ) 的 合成 。 在 体内 未 被 利用 的 铁 以 铁 和 蛋白 及 含 铁 
血 黄 素 的 形式 贮存 。 在 机 体 需要 铁 时 ,这 两 种 铁 均 可 被 利用 ,通过 还 库 酶 的 作用 ,使 铁 蛋 白 中 的 
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Fe? 释放 ,然后 被 氧化 酶 氧化 成 Fe , 与 转 铁 蛋白 结合 后 被 转运 到 需 铁 的 组 织 。 
5. 铁 的 排泄 ”正常 情况 下 每 日 仅 有 极 少量 的 铁 排出 体外 。 小 儿 每 日 排出 量 约 为 15kg/kg， 


约 2/3 随 脱落 的 肠 黏 膜 细胞 .红细胞 . 胆 计 由 肠 道 排出 ,其 他 经 肾脏 和 省 腺 排出 ,表皮 细胞 脱落 也 
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失去 极 微量 的 铁 。 


6. 铁 的 需要 量 
生 后 4 个 月 至 3 岁 每 天 约 需 铁 lmg/kg; 早 产儿 需 铁 较 多 , 约 达 2mg/kg; 各 


不 宜 超 过 15mg 。 
7. 胎儿 和 儿童 期 铁 代谢 特点 


(1) 胎儿 期 铁 代 谢 特 点 :胎儿 通过 胎盘 从 母体 获得 铁 , 以 孕 后 期 3 个 月 获得 铁 量 
故 足 月 儿 从 母体 所 获得 的 铁 足 够 其 生 后 4-5 个 月 内 的 震 要 ;未 成 BULJ Hii 
增加 和 胎盘 摄 铁 能 力 的 下 降 ， 


每 日 约 4mgo 
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一 般 能 满足 4 个 月 的 需要 , 故 婴 儿 早 期 不 易 发 生 缺 铁 。 但 早产 儿 从 母体 获得 铁 
更 迅速 ,可 较 早 发 生 缺 铁 。 约 4 月 龄 以 后 ,从 母体 获得 的 铁 逐 渐 耗 尽 , 加 上 此 期 生 


的 铁 较 少 ,容易 发 生 缺 铁 。 当 孕 母 
影响 胎儿 获取 铁 。 

(2) 824) 
于 “生理 性 浴 


小 儿 由 于 生长 发 
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严重 缺 铁 , 由 于 母体 TIR 的 人 


育 的 需要 ,每 日 Ee j 较 成 人 为 多 。 bita 


偿 性 


年 龄 小 


\ 儿 每 天 摄 人 


ide 
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L 期 铁 代谢 的 特点 : 足 月 新 生 儿 体内 总 铁 约 75mg/kg, 其 中 25% 为 由 存 铁 。 生 后 由 
L” 释放 的 铁 较 多 ,随后 是 “生理 性 贫血 ”期 造血 相对 较 低下 ,加 之 从 母体 获得 的 铁 


铁 少 ,上 且 生长 发 育 
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要 ,贮存 铁 耗 竭 后 即 发 生 缺 铁 , 故 6 个 月 至 2 7 
(3) 儿童 期 和 青春 期 铁 代谢 特点 :儿童 期 一 般 较 少 缺 铁 ， 


春 期 由 于 生长 发 育 迅 速 ,对 铁 的 需要 量 增 


缺 铁 的 原因 。 
【病因 】 


1. 先天 储 铁 不 足 
Ib pug 


添加 含 铁 较 多 的 辅食 ,容易 发 生 缺 铁 性 贫血 。 

3， 生 长 发 育 因 素 ”婴儿 期 生长 发 育 较 快 ,5 个 月 时 和 1 岁 时 体重 分 别 为 出 
倍 ; 随 着 体重 增加 , 血 容量 也 增加 较 快 ,1 岁 时 血液 循环 中 的 血红 蛋白 增加 2 倍 ; 
及 血红 蛋白 增加 倍数 更 高 ;如 不 及 时 添加 含 铁 丰 富 的 食物 , 则 易 敏 缺 铁 。 


4. 铁 的 吸收 障碍 


2. 铁 摄 入 量 不 足 ”这 是 缺 铁 性 贫 


胎儿 从 母体 获得 能 
下 缺 铁 等 均 可 使 胎儿 储 铁 减 少 。 


,初潮 以 后 少 


食物 搭配 不 合 


的 排泄 也 增加 。 
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5. 铁 的 丢失 过 多 正常 婴儿 每 天 排泄 铁 量 相 
钓 虫 病 等 可 致 慢性 失血 ,用 不 经 加 热处理 的 鲜 


可 影响 铁 的 吸收 。 


失血 可 致 缺 铁 , 如 肠 息肉 、 梅 克 尔 牧 室 、 甩 癌 、 
吐 养 的 婴儿 可 因 对 牛奶 过 敏 而 敏 肠 出 血 ( 每 天 失血 约 0.7ml)。 


细胞 的 分 裂 、 
素性 贫血 。 


erythropoiesis, 


【 发 病 机 制 | 】 
1. 缺 铁 对 血液 系统 的 影响 铁 
ELEA ARI 


BEEK s 3 经 过 
内 贮 :人 存 铁 已 减少 ,但 供 红 细 
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2. 缺 铁 对 其 他 系统 的 影响 
(. 单 胺 氢化 酶 .核糖 核 在 酸 还 诛 酶 . 城 垢 酸 脱毛 


缺 铁 可 影响 肌 红 


三 | 
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下 3 个 阶段 才 发 生 贫血 :中 铁 减少 期 Gron depletio 
包 合成 血红 蛋白 的 铁 沿 
比 期 贮存 铁 进 一 步 耗 竭 , 红 细 
贫血 期 (iron deficiency anemia, IDA ): JEH 


AB TAA AG 
等 ) 的 活性 减 


慢性 腹泻 不 仅 铁 的 


1 未 减少 ;@ 红 细胞 生成 缺 铁 
胞 生成 所 需 的 铁 亦 不 足 , 但 律 


出 现 小 细胞 低 色 素性 贫 


的 小 儿 缺 铁 性 贫血 发 生 率 高 。 
此 期 缺 铁 的 主要 原 
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取 的 铁 不 足 , 或 是 食物 搭配 不 合理 ,使 铁 的 吸收 受 抑制 ; 肠 道 慢性 失血 也 是 此 期 缺 铁 的 原因 。 


铁 以 妊娠 最 后 3 个 月 最 多 , 故 早 产 . 双 胎 或 多 


不 足 ,细胞 浆 减 少 ,细胞 变 
程度 不 如 血红 


女 如 月 经 过 多 造成 铁 的 丢失 也 "— 


胎 .胎儿 


的 主要 原因 。 人 乳 .牛乳 .谷物 中 含 铁 量 均 低 ,如 不 及 时 


生 时 的 2 信和 3 
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成 血红 和 蛋白 的 原料 , 缺 铁 时 血红 素 生 成 不 足 , 进 
:的 红细胞 内 血红 蛋白 
故 红细胞 数量 减少 
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组 织 呼 吸 .神经 介质 分 解 与 合成 有 关 , 故 铁 缺 乏 时 造成 细胞 功能 紊乱 ,尤其 是 单 胺 氧化 酶 的 活性 
降低 ,造成 重要 的 神经 介质 .如 5- XR GUB .去 甲 肾 上 腺 素 . 肾上腺 素 及 多 巴 胺 发 生 明 显 变化 ,不 能 
正常 发 挥 功能 ,因而 产生 一 些 非 造血 系统 的 表现 ,如 体力 减弱 . 易 疲 劳 .表情 淡漠 .注意 力 难 于 
集中 ,注意 力 减 退 和 智力 减低 等 。 缺 铁 还 可 引起 组 织 器 官 的 异常 ,如 口腔 黏膜 异常 角 化 、 身 炎 、 
胃酸 分 刻 减 少 .脂肪 吸收 不 良和 反 甲 等 。 此 外 , 缺 铁 还 可 引起 细胞 免疫 功能 降低 , 易 患 感染 性 
【 临床 表现 】 
任何 年 龄 均 可 发 病 ,以 6 个 月 至 2 岁 最 多 见 。 发 病 缓慢 ,其 临床 表现 随 病 情 轻重 而 有 所 不 同 。 
1. 一 般 表现 ”皮肤 黏膜 逐渐 苍白 ,以 展 .口腔 黏膜 及 甲 床 较 明 显 , 易 疲乏 ,不 爱 活 动 。 年 长 
儿 可 诉 头 晤 .眼前 发 黑 是 
2. 丹 外 造血 表现 ”由 于 散 外 造血 , 肝 、 脾 可 轻 度 肿 大 ;年 龄 越 小 ,病程 越久 ,贫血 越 重 , 肝 脾 
肿 大 越 明 显 。 
3. 非 造血 系统 症状 
(1) 消化 系统 症状 :食欲 减退 ,少数 有 异 食 准 ( 如 哮 食 泥土 . 墙 皮 Jed 5; RE TEE TS s 
可 出 现 口腔 炎 .和 瑞 炎 或 舌 乳 头 著 缩 ; 重 者 可 出 现 鞭 缩 性 胃炎 或 吸收 不 良 综合 征 。 
(2) 神经 系统 症状 :表现 为 烦躁 不 安 或 萎靡 不 振 、 精 神 不 集中 记忆力 减退 ,智力 多 数 低 于 同 
龄 儿 。 
(3) 心血 管 系统 症状 :明显 贫血 时 心率 增 快 ,严重 者 心脏 扩大 ,甚至 发 生 心力 衰竭 。 
(4) 其 他 : 因 细 胞 免疫 功能 降低 , 常 合并 感染 。 可 因 上 皮 组 织 异 常 而 出 现 反 甲 。 
【 实验 室 检 查 】 
1. 外 周 血 象 ” 血 红 和 蛋白 降低 比 红 细胞 数 减少 明显 , 呈 小 细胞 低 色素 性 贫血 。 外 周 血 涂 瞩 
见 红 细胞 大 小 不 等 ,以 小 细胞 为 多 ,中 央 淡 染 区 扩大 。 平均 红细胞 容积 (MCV) <80f, 平 
1 红 和 蛋白 量 (MCH) <26pg, 平 均 红细胞 血红 蛋白 浓度 (MCHC) <0.31。 网 织 红 细胞 数 正常 
减少 。 白细胞、 血小板 一 般 无 改变 。 
2. 骨 角 象 ” 呈 增生 活跃 ,以 中 , 晚 幼 红细胞 增生 为 主 。 各 期 红细胞 均 较 小 , 胞 浆 少 , 染 
蓝 ,显示 胞 浆 成 熟 程 度 落 后 于 胞 核 。 粒 细胞 和 巨 核 细 胞 系 一 般 无 明显 异常 。 
3. 有 关 铁 代谢 的 检查 
(1) MISERE A (serum ferritin,SF): 可 较 敏 感 地 反映 体内 贮存 铁 的 情况 ， 因而 是 诊断 缺 铁 铁 
减少 期 (ID 期) 的 敏感 指标 。 其 放射 免疫 法 测定 的 正常 值 :<3 个 月 婴儿 为 194~238hg/L,3 个 月 
后 为 18~91pg/L;<12pg/L, 提 示 缺 铁 。 由 于 感染 .肿瘤 ,肝脏 和 心脏 疾病 时 SF 明显 升 高 , 故 当 缺 
铁 合 并 这 些 疾病 时 其 SF 值 可 不 降低 ,此 时 测定 红细胞 内 碱 性 铁 蛋 白 有 助 诊断 。 
(2) 红细胞 游离 原 中 啉 (free erythrocyte protoporphyrin , FEP); ZT. 细胞 内 缺 铁 时 FEP 不 能 完全 
与 铁 结合 成 血红 素 ,血红 内 减少 又 反馈 性 地 使 FEP 合成 增多 ,未 被 利用 的 FEP 在 红细胞 内 堆积 ， 
FE FEP 值 增高 , 当 FEP>0.9pmol/L(500pg/dl) 即 提示 细胞 内 缺 铁 。 如 SF 值 降低 、FEP 升 高 
未 出 现 贫血 ,这 是 缺 铁 红细胞 生成 缺 铁 期 (IDE 期 ) 的 典型 表现 。FEP 增高 还 见于 铝 中 毒 、 慢 性 
炎症 和 先天 性 原 中 啉 增多 症 。 
(3) 血清 铁 (SD)、 总 铁 结 合力 (TIBC) 和 转 铁 蛋 白 饱 和 度 (TS): 这 3 项 检查 反映 血浆 中 的 铁 
含量 ,通常 在 缺 铁 性 贫血 期 (IDA 期 ) 才 出 现 异 常 : 即 SL 和 人 TS 降低 ,TIBC 升 高 。SI 正 常 值 为 
12.8-31.3j.mol/L (75-175j.g/dl), «9.0- 10.71 mol/L (50~60pg/dl) 有 意义 ,但 其 生理 变异 大 ,并 且 在 
感染 .恶性 肿瘤 、 类 风湿 关节 炎 等 疾病 时 也 可 降低 。TIBC>62.7pmolL(350pg/dl) 有 意义 ;其 生理 
变异 较 小 ,在 病毒 性 肝炎 时 可 增高 。TS<15% 有 诊断 意义 、 
4. 骨髓 可 染 铁 “ 骨 般 涂 片 用 普鲁士 蓝 染 色 镜 检 , 细胞 外 铁 减 少 .观察 红细胞 内 铁 粒 细胞 数 、 
如 <15% ,提示 贮存 铁 减 少 (细胞 内 铁 减少 ), 这 是 一 项 反映 体内 贮存 铁 的 敏感 而 可 靠 的 指标 
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【 诊断】 

根据 病史 ,特别 是 喂养 史 ,临床 表现 和 血 象 特点 ,一般 可 作出 初步 诊断 。 进 一 步 进行 有 关 铁 
代谢 的 生化 检查 有 确诊 意义 。 必 要 时 可 进行 骨 骨 检查 。 用 铁 剂 治疗 有 效 可 证 实 诊断 。 

地 中 海 贫血 .异常 血红 蛋白 病 、 维 生 素 B 缺乏 性 贫血 . 铁 粒 幼 红细胞 性 贫血 和 铅 中 毒 等 亦 
表现 为 小 细胞 低 色素 性 贫血 ,应 根据 各 病 临 à 

【 治疗 】 

主要 原则 为 去 除 病 因 和 补充 铁 剂 。 

1. 一 般 治 疗 加 
血 者 注意 保护 心脏 功 
配 , 以 增加 铁 的 吸收 。 
2. 去 除 病 因 ”对 饮食 不 当 者 应 纠正 不 合理 的 饮食 习惯 和 食物 组 成 ,有 偏食 习惯 者 应 予 纠 
:。 如 有 慢性 失血 性 疾病 ,如 钓 虫 病 、 肠 道 畸 形 等 ,应 予 及 时 治疗 . 

3. 铁 剂 治疗 
(1) 口服 铁 剂 : 铁 剂 是 治疗 缺 铁 性 贫血 的 特效 药 , 阁 无 特殊 原因 ,应 采用 口服 法 给 药 ;二 价 铁 

盐 容易 吸收 , 故 临床 均 选 用 二 价 铁 盐 制 剂 。 常 用 的 口服 铁 剂 有 硫酸 亚 铁 ( 含 元 素 铁 20%)、 富 马 
酸 亚 铁 ( 含 元 素 铁 3300) RIA BERI IE EK ( 含 元 素 铁 12%)、 焉 珀 酸 亚 铁 ( 含 元 素 铁 3596) 等 ,口服 铁 
剂 的 剂量 为 元 素 铁 每 日 446mg/kg, 分 3 次 口服 ,以 两 餐 之 间 口 服 为 宜 ;为 减少 胃 肠 副 反 应 ,可 从 
小 剂量 开始 ,如 无 不 良 反 应 ,可 在 1~2 日 内 加 至 足 量 。 近 年 的 研究 显示 , 伪 白 政 垢 酸 铁 每 天 1 次 
的 临床 疗效 与 传统 铁 剂 每 天 3 次 相当 ,但 依从 性 增高 。 同 时 服用 维生素 C, 可 增加 铁 的 吸收 。 牛 
奶 . 茶 .咖啡 及 抗 酸 药 等 与 铁 剂 同 服 均 可 影响 铁 的 吸收 。 

(2) 注射 铁 剂 :注射 铁 剂 较 容 易 发 生 不 良 反应 ,甚至 可 发 生 过 敏 反 应 致死 , 故 应 慎 用 。 其 适 
应 证 是 ;诊断 肯定 ,但 口服 铁 剂 后 无 治疗 反应 者 ;@ 口 服 后 胃 肠 反应 严重 , 嚼 改变 制剂 种 类 .、 剂 
量 及 给 药 时 间 仍 无 改善 者 ;@ 由 于 胃 肠 疾病 胃 肠 手术 后 不 能 应 用 口服 铁 剂 或 口服 铁 剂 吸收 不 良 
者 。 常 用 注射 铁 剂 有 山梨 醇 枸 覃 酸 铁 复 合 物 , 专 供 肌 内 注射 用 ; 右 旋 糖 酥 铁 复合 物 ,为 氧 氧化 铁 
与 右 旋 糖 酥 铁 复合 物 ,可 供 肌 内 注射 或 静脉 注射 ;葡萄 糖 氧 化 铁 , 供 静脉 注射 用 。 
补给 铁 剂 12-24 小 时 后 ,细胞 内 含 铁 酶 开始 恢复 ,烦躁 等 精神 症状 减轻 ,食欲 增加 。 网 织 红 
细胞 于 服药 2-3 天 后 开始 上 升 ,5~7 日 达 高 峰 ,2~3 周 后 下 降 至 正常 。 治 疗 1~2 周 后 血红 蛋白 逐 
渐 上 升 ,通常 于 治疗 3~4 周 达到 正常 。 如 3 周 内 血红 蛋白 上 升 不 足 20g/L, 应 注意 寻找 原因 。 如 
治疗 反应 满意 ,血红 蛋白 恢复 正常 后 再 继续 服用 铁 剂 6~8 周 ,以 增加 铁 贮存 。 
4. 输 红 细胞 ”一 般 不 必 输 红细胞 , 输 注 红细胞 的 适应 证 是 :QD 贫血 严重 ,尤其 是 发 生 心 力 豪 
竭 者 ;@) 合 并 感染 者 ;@ 和 急需 外 科 手 术 者 。 贫 血 越 严重 ,每 次 答 注 量 应 越 少 。Hb 在 30g/L 以 下 者 ， 
应 采用 等 量 换血 方法 ;Hb 在 30~60g/L 者 ,每 次 可 输 注 浓 缩 红细胞 4~6ml] /kg; Hb 在 60g/L 以 上 者 ， 
不 必 输 红细胞 。 
【预防 】 
做 好 卫生 宣教 工作 ,使 全 社会 ,尤其 是 家 长 认识 到 缺 铁 对 小 儿 的 危害 性 及 做 好 预防 工作 的 
重要 性 ,使 之 成 为 儿童 保健 工作 中 的 重要 内 容 。 主 要 预防 措施 包括 :四 提倡 母乳 喂养 , 因 母 乳 中 
铁 的 吸收 利用 率 较 高 ;@ 做 好 喂养 指导 ,无 论 是 母乳 或 人 工 喂养 的 婴儿 , 均 应 及 时 添加 含 4 
且 铁 吸收 率 高 的 辅助 食品 ,如 精 肉 . 血 .内脏 、` 鱼 等 ,并 注意 膳食 合理 搭配 ,婴儿 如 以 鲜 牛 乳 眼 养 ， 
必须 加 热处理 以 减少 牛奶 过 人 敏 所 致 肠 道 失血 ;@@ 婴 幼儿 食品 (谷类 制品 .牛奶 制品 等 ) 应 加 入 适 
量 铁 剂 加 以 强化 ; 国 对 时 产儿, 尤其 是 非常 低 体重 的 早产 儿 , 宜 自 2 个 月 左右 给 予 铁 剂 预防 。 


` JEVE ZAME PES i 


营养 性 巨 幼 细胞 性 贫血 (nutritional megaloblastie anemia) 是 由 于 维生素 By 和 (或 ) 叶 酸 缺 乏 
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所 致 的 一 种 大 细胞 性 贫血 。 主 要 临床 特点 是 贫血 、 神 经 精神 症状 、 红 细胞 的 胞 体 变 大 、 上 骨骸 中 出 
现 巨 幼 红细胞 .用 维生素 Bi。 和 (或 ) 叶酸 治疗 有 效 。 
【病因 ] 
1. 摄 入 量 不 足 “ 单纯 母乳 喂养 而 未 及 时 添加 辅食 .人 工 喂养 不 当 及 严重 偏食 的 婴 幼 儿 , 其 
饮食 中 缺乏 肉 类 .动物 肝 、 肾 及 蔬菜 ,可 致 维生素 Bo 和 叶酸 缺乏 。 羊 乳 含 叶 酸 量 很 低 ,单纯 以 羊 
奶 喂 养 者 可 致 叶酸 缺乏 。 
2. 需要 量 增 加 ”婴儿 生长 发 育 较 快 ,对 叶酸 、 维 生 素 
素 Bu 的 消耗 共 增 加 ,需要 旺 相 应 增加 。 


HT 


w 


的 需要 量 也 增加 ,严重 感染 者 维和 9 


3. 吸收 或 代谢 障碍 “食物 中 维生素 Bo 必须 与 骨 底 部 壁 细 胞 分 泌 的 糖 蛋 白 结 合成 复合 物 
才能 在 未 端 回肠 黏膜 吸收 ,进入 血液 循环 后 再 与 转 钼 胺 素 和 蛋白 (transcobalamin,TC) 结合 ,运送 到 


肝脏 。 慢 性 腹 演 影响 叶酸 吸收 ,先天 性 叶酸 代谢 障碍 如 小 肠 吸 收 叶酸 缺陷 及 叶酸 转运 功能 障碍 
也 可 致 叶酸 缺乏 。 

【 发 病 机 制 ) 

叶酸 在 叶酸 还 原 酶 的 还 原作 用 和 维生素 Bu, 的 催化 作用 下 变 成 四 氢 叶 酸 ,后 者 是 DNA 合成 
过 程 中 必需 的 辅酶 。 当 维生素 Bo 或 叶酸 缺乏 ,使 四 和 氨 叶 酸 减少 ,导致 DNA 合成 减少 。 幼 稚 红 
细胞 内 的 DNA 合成 减少 ,使 其 分 裂 和 增殖 时 间 延 长 ,出现 细胞 核 的 发 育 落后 于 胞 浆 而 血红 蛋白 
的 合成 不 受 影响 的 发 育 , 红 细胞 的 胞 体 变 大 ,形成 巨 幼 红 细胞 。 由 于 红细胞 生成 速度 变 慢 ; 巨 幼 
红细胞 在 骨 佩 内 易 被 破坏 ;进入 血液 循环 的 红细胞 寿命 也 较 短 , 从 而 出 现 贫血 。 

DNA 合成 不 足 也 导致 粒 细胞 核 成 熟 障碍 ,使 其 胞 体 增 大 ,出 现 巨大 幼稚 粒 细胞 和 中 性 粒 细 
胞 分 叶 过 多 现象 ,而且 亦 可 使 巨 核 细胞 的 核发 育 障碍 而 致 巨大 血小板 。 

维生素 By 能 促使 脂肪 代谢 产生 的 甲 基 丙 二 酸 转变 成 理 珀 酸 而 参与 三 羧 酸 循环 ,此 作用 与 
神经 骨 稍 中 脂 蛋 白 形成 有 关 , 因 而 能 保持 中 枢 和 外 周 藤 鞘 神经 纤维 的 功能 完整 性 ; 当 其 缺乏 时 ， 
可 导致 中 枢 和 外 周 神经 驻 畏 受 损 ,因而 出 现 神经 精神 症状 。 叶 酸 缺 乏 主 要 引起 情感 改变 , 偶 见 
深 感 觉 障碍 ,其 机 制 尚未 明了 。 

维生素 Bo 缺乏 还 可 使 中 性 粒 细胞 和 巨星 细胞 吞噬 细菌 后 的 杀 灭 细菌 作用 减弱 ,使 组 织 、 
浆 及 尿 液 中 甲 基 丙 二 酸 堆积 ,后 者 是 结核 分 枝 杆 菌 细胞 壁 成 分 的 原料 ,有 利于 结核 分 枝 杆 菌 和 
长 , 故 维生素 Bo 缺乏 者 易 伴 结核 病 。 

[ 临床 表现 ] 

以 6 个 月 至 2 岁 多 见 , 起 病 缓慢 。 

1. 一 般 表 现 ”多 呈 虚 胖 或 颜面 轻 度 水 肿 ,毛发 纤细 A .黄色 ,严重 者 皮肤 有 出 血 点 或 

2. 贫血 表现 ”皮肤 常 叶 蜡 黄色 , 瞪 结 膜 .口唇 ,指甲 等 处 苍白 ,个 有 轻 度 黄 盖 ;疲乏 无 力 , 常 
伴 肝 脾 肿 大 。 

3. 神经 精神 症状 ”可 出 现 烦 躁 不 安 . 易 怒 等 症状 。 维 生 素 Bus 缺乏 者 表现 为 表情 呆滞 . 目 
光 发 直 、 对 周围 反应 迟钝 .嗜睡 .不 认 亲 人 、 少 身 不 笑 , 智 力 .动作 发 育 落后 甚至 退步 。 重 症 病人 
可 出 现 不 规则 性 震 额 .手足 无 意识 运动 ,甚至 抽 搞 .感觉 异常 . 共 济 失调 . 踩 阵 蛮 和 Babinski fE BH 
性 等 。 叶 酸 缺 乏 不 发 生 神经 系统 症状 ,但 可 导致 神经 精神 异常 。 

4. 消化 系统 症状 ” 常 出 现 较 早 ,如 厌食 .恶心 .呕吐 .腹泻 和 再 炎 等 。 

( 实验 室 检查 ) 

1. 外 周 血 象 ” 呈 大 细胞 性 贫血 ,MCV>94fL,MCH>32pg。 血 涂 片 可 见 红细胞 大 小 不 等 ,以 大 
细胞 为 多 , 易 见 嗜 多 色 性 和 嗜 碱 点 彩 红细胞 ,可 见 巨 幼 变 的 有 核 红 细胞 ,中 性 粒 细胞 旦 分 叶 过 多 
现象 。 网 织 红 细胞 .白细胞 .血小板 计数 常 减少 。 

2. 骨骼 象 ”增生 明显 活 牙 ,以 红 系 增生 为 主 , 粒 系 ` 红 系 均 出 现 巨 幼 变 , 表 现 为 胞 体 变 大 、 核 tt 
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ex 
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染色 质 粗 而 松 . 副 染 色 质 明显 。 中 性 粒 细胞 的 胞 浆 空 泡 形成 , 核 分 叶 过 多 。 巨 核 细胞 的 核 有 过 
es 巨大 血小板 。 
清 维生素 B. 和 叶酸 测定 ”血清 维 
es 常 值 为 S~6ug/L,<3ug/L 为 缺乏 。 

【诊断 ) . 

根据 临床 表现 fr. RT 4 de RT 12 Wr A E 4) ARE VE ML. are A sn pp EGRE poe ERR 
显 , 则 考虑 为 维生素 Bo 缺乏 所 致 。 有 条 件 时 测定 血清 维生素 Bo 或 叶酸 水 平 可 进一步 协助 确诊 。 

. 一 般 治疗 ”注意 
2. 去 除 病 因 对 引起 维生素 Bo 和 叶酸 缺乏 的 原因 应 予 去 
3. 维生素 Bl。 和 叶酸 治疗 “有 神经 精神 症状 者 ,应 以 维生素 Bo 治疗 为 主 , 如 单 用 叶酸 反而 

有 加 重症 状 的 可 能 。 维 生 素 B,500~1000ug 一 次 肌 内 注射 ;或 每 次 肌 内 注射 100ug, 每 周 2-~3 次 ， 
连用 数 周 ,直至 临床 症状 好 转 , 血 象 恢复 正常 为 止 ; 当 有 神经 系统 受累 表现 时 ,可 了 予 每 日 Img, 连 
续 肌 内 注射 2 周 以 上 ;由 于 维生素 Bo 吸收 缺陷 所 致 的 患者 ,每 月 肌 内 注射 1mg, 长 期 应 用 。 用 
维生素 By, 治疗 后 6~7 小 时 骨 散 内 巨 幼 红细胞 可 转 为 正常 幼 红细胞 ;一 般 精 神 症状 2~4 天 后 好 
转 ;网 织 红 细胞 2-4 天 开始 增加 ,6~7 天 达 高 峰 ,2 周 后 降 至 正常 ;神经 精神 症状 恢复 较 慢 。 
叶酸 口服 剂量 为 Smg, 每 日 3 次 ,连续 数 周至 临床 症状 好 转 . 血 象 恢复 正常 为 止 。 Mi R 
维生素 C 有 助 于 叶酸 的 吸收 。 服 叶酸 1-2 KER (CHE ser n E 4) T RUE J 1E 262-4 K 
网 织 红 细胞 增加 ,4~7 天 达 高 峰 ;2~6 周 红 细胞 和 血红 蛋白 恢复 正常 。 因 使 用 所 p veram 
致 病 者 ,可 用 亚 叶 酸 钙 (calc leucovorin) 治疗 。 先 天 性 叶酸 吸收 障碍 者 ,口服 叶酸 剂量 应 增 至 每 
H 15-50mg 才 有 效 。 
治疗 初期 ,由 于 大 量 新 生 红 细胞 ,使 细胞 外 钾 转 移 至 细胞 内 ,可 引起 低 血 钾 , 甚 至 发 生 低 
钾 性 婴儿 狂 死 ,应 预防 性 补 钾 。 


$ By; 正常 值 为 200~800ng/L,<100ngy/L 为 缺乏 。 


营养 ,及 时 添加 辅食 ;加 强 护理 ,防止 感染 


cS 


zh 


【 预防 
改善 哺乳 母亲 的 营养 ,婴儿 应 及 时 添加 辅食 ,注意 饮食 均衡 ,及 时 治疗 肠 道 疾病 ,注意 合理 


应 用 抗 叶酸 代谢 药物 。 


第 四 节 ”溶血 性 贫血 


溶血 性 贫血 (hemolytic anemia) 是 多 种 病因 引起 红细胞 寿命 缩短 或 过 早 破 坏 , 晶 超过 了 骨 艇 
代 偿 造 红细胞 能 力 的 一 组 疾病 。 

正常 红细胞 寿命 为 120 天 左右 ,每 天 约 1% 的 衰老 红细胞 在 脾脏 清除 ,同时 ,相当 量 的 新 生 
红细胞 从 骨骼 中 释放 进入 血液 循环 , 当红 细胞 破坏 的 速度 过 快 和 (或 ) 量 大 于 骨髓 的 代 偿 能 力 ， 
即 发 生 本 综合 征 。 


造 传 性 球形 红细胞 增多 着 


遗传 性 球形 红细胞 增多 症 (hereditary spherocytosis,HS) 是 红细胞 膜 先天 性 缺陷 的 溶血 1 性 贫 
血 ， 2 不 同和 EE B X In .反复 出 现 黄姜 、 脾 肿 大 ,球形 红细胞 增多 及 红细胞 渗透 脆性 增加 为 特征 、 
JA ip 

本 病 KENNE 常 染色 体 显 性 遗传 ,少数 为 常 染 色 体 隐 性 遗传 。 正 常 红细胞 膜 由 双 层 脂 质 和 
膜 焦 让 组 成 。 本 病 由 于 调控 红 细 | ee 4 的 基因 突变 ,造成 膜 骨架 借入 C EE A REEL EO 
单独 或 联合 缺陷 缺陷 造成 红细胞 的 病理 生理 改变 :号 红细胞 膜 双 层 脂 质 不 稳定 ,以 出 芽 形 式 
形成 骂 状 而 天 失 , 使 红细胞 表面 积 减 少 ,表面 积 与 体积 比值 下 降 , 红 细胞 变 成 球形 ;加 红细胞 腊 


El 


阳离子 通 透 性 增 


加 强 致 ATP 缺乏 , 45 


蛋白 磷酸 化 功能 下 降 , 过 和 氧化 物 酶 增加 ,与 膜 结合 的 
膜 变 形 性 和 和 柔韧 性 减弱 ,少量 水 分 进入 胞 内 旧 
发 生 血 管 外 溶血 。 


形 红细胞 的 细胞 
易 被 破坏 而 溶解 ， 


贫血 PEJE .| 


【 临床 表现 】 


-ATP 酶 受 抑 , 致 细胞 内 钉 离 子 浓度 逢 
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加 , 钠 和 水 进入 胞 内 而 钾 透 出 胞 外 ,为 了 维持 红细胞 内 外 钠 离 子平 衡 , 钠 泵 作用 
上 | 高 并 沉积 在 红细胞 膜 上 ;@ 红 细胞 膜 
1 红 和 蛋白 增加 ,导致 红细胞 变形 性 下 降 。 球 
易 胀 破 而 溶血 ,红细胞 通过 脾 时 


摆 有 种 大 是 本 病 的 三 大 特征 ,而 且 在 慢性 溶血 性 贫血 的 过 程 中 易 出 现 急性 溶血 发 


作 。 发 病 年 龄 越 小 ,症状 越 重 。 新生 儿 期 起 病 者 出 现 急性 溶血 性 贫血 和 高 胆 红 素 血 症 ; 归 儿 和 


儿童 患者 贫血 的 程度 


软 性 。 几 乎 所 有 愚者 均 有 脾 肿 大 , 且 随 年 龄 增长 而 逐渐 显著 , 深 
轻 度 肿 大 。 未 行 脾 切 除 的 年 长 儿 可 并 发 色素 性 胆石 症 ,10 岁 以 下 发 生 率 为 5% ,发 现 胆 结石 最 小 


年 龄 为 4~5 岁 。 长 期 贫血 可 因 骨 艇 代 偿 


在 慢性 病程 中 , 常 因 感染 .劳累 或 情绪 紧张 等 因 迷 诱发 “ 溶 
伴 有 发 热 、 寒 战 . 哎 吐 , 脾 肿 大 显著 并 有 疼痛 。 


抑 为 主 的 骨 抽 造血 功能 暂时 性 抑制 ,出 现 严 重 贫 


者 与 微小 病毒 ( Parvo 


n 


[ 实验 室 检查 】 


1. 外 周 血 象 ” 贫 
E% , MCHC 可 增加 ;白细胞 及 


造血 而 致 骨骼 改变 ,但 程度 一 般 较 地 中 海 贫 


较 大 ,大 多 为 轻 至 中 度 贫 血 。 黄 癌 可 见于 大 部 分 患者 ,多 为 轻 度 , 呈 间 


危 象 时 肿 大 明显 。 肝 脏 多 为 


轻 。 偶 见 


危 象 ": 贫 血 和 黄 盖 突然 加 重 ， 


也 可 出 现 “ 再 生 障 
,可 有 不 同 程度 的 白细胞 和 1 


碍 危 象 " :表现 为 以 红 系 造 血 受 
小 板 减少 。 后 


virus) Bu 感染 有 关 , 呈 自 限 性 过 程 ,持续 数 天 或 1~2 周 缓解 。 


多 为 轻 至 中 度 ,发 生 危 象 时 可 呈 重 


失 的 球形 红细胞 增多 ,是 本 病 的 特征 , 约 占 红细胞 数 的 0.2 


或 红细胞 形态 改变 不 有 明显 。 
0.40% 完全 溶血 。24 / BEER Mf prio as D 


胆 原 增加 。 红 细胞 


度 ;网 织 红 细胞 升 高 ; MCV 和 MCH 多 


1 小 板 多 正常 。 外 周 血 涂 片 可 见 


~0.4。 


2. 红细胞 渗透 脆性 试验 ”大 多 数 病 例 红细胞 渗透 脆性 增 才 


3. 其 他 d 


100% 病例 阳性 


o 


的 证 据 , 如 血清 非 结 合 胆 红 素 和 游离 血红 蛋白 


包 体 小 .染色 深 、 中 心 浅 染 区 消 


仅 少数 患者 球形 红细胞 数量 少 
0 ,0.5%~0.759% 盐水 开始 溶血 ， 


增高 ,结合 珠 蛋 白 降低 , 尿 中 尿 


正 。 骨 角 象 示 红 细胞 系统 明显 


身 溶血 试验 阳性 ,加 入 葡萄 糖 或 ATP 可 以 
增生 ,但 有 核 红 细胞 形态 无 异常 。 酸 化 甘油 试验 阳性 。 采 
放射 免疫 法 测定 膜 蛋 白 含 量 有 助 于 判断 膜 蛋 白 的 缺陷 。 分 子 44 
[ 诊断 和 鉴别 诊断 】 
根据 贫血 EJET 


胞 渗透 脆性 试验 增 力 
病 合并 缺 铁 时 , 红 细 


亦 明 显 增多 , 易 与 本 病 混 请 ,Coombs 试验 阳性 ,肾上腺 皮 


胞 渗透 脆性 可 能 正常 。 自 身 免疫 性 溶 


淤血 发 作 时 可 误诊 为 黄 癌 型 肝炎 ,应 注意 鉴别 。 


血性 贫血 致 生长 发 育 迟 缓 , 则 手术 年 龄 可 提早 。 切 脾 时 注意 有 无 副 脾 ,如 有 应 同时 切除 - 


【治疗 】 
1. 一 般 治 疗 


2. 防治 高 胆 红 素 血 症 


3. 输 注 红 细胞 


1 即 可 作出 初步 诊断 ; 并 应 行家 族 调查 ,阳性 家 族 史 即 可 确诊 。 须 ; 
1 患者 既 有 溶血 的 表现 ,球形 红细胞 
质 激素 治疗 有 效 等 可 资 鉴别 。 轻 型 HS 


用 十 三 


磺 酸 钠 聚 丙烯 酰胺 凝 胶 电 泳 或 


E 物 学 方法 可 确定 基因 突变 位 点 。 


\ 脾 肿 大 等 临床 表现 ,球形 红细胞 增多 ,红细胞 渗透 脆性 增加 或 锋 育 后 红 细 


OMA 


注意 防治 感染 ,避免 劳累 和 情绪 紧张 。 适 当 补充 叶酸 。 
见于 新 生 儿 发病 者 (参阅 第 七 章 第 九 节 )。 


贫血 轻 者 无 须 输 红细胞 ,重度 贫血 或 发 生 溶血 危 象 时 应 输 红 细胞 。 发 生 再 
生 障 碍 危 象 时 除 输 红细胞 外 ,必要 时 输血 小 板 。 
4. 脾 切 除 ” 脾 切除 对 常 染色 体 显 性 遗传 性 疾病 患 性 有 显著 疗效 , 术 后 黄 盖 消 失 、 贫 血 纠 正 ， 
不 再 发 生 溶血 危 象 和 再 生 障 碍 危 象 ,红细胞 寿命 延长 ,但 不 能 根除 先天 缺陷 。 手 术 应 于 5 岁 以 
后 进行 , 因 过 早 切 脾 可 降低 机 体 的 免疫 功能 , 易 发 生 严重 感染 。 若 反复 再 生 障 碍 危 象 或 重度 溶 


为 防 


d 
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止 术 后 感染 ,应 在 术 前 1~2 周 注射 多 价 肺 炎 球菌 疫苗 , 术 后 应 用 长 效 青 霉 索 预 防治 疗 1 年 。 脾 
切除 术 后 血小板 数 于 短期 内 升 高 ,如 >800 x 10?/L ,应 予 抗 血小板 凝集 药物 ,如 双 喀 达 莫 等 


o 


二 、 红 细胞 葡萄 糖 -6- BERIE sU Gat Z hE 

红细胞 葡萄 糖 -6- 磷酸 脱 氨 酶 (G-6-PD) 缺乏 症 是 一 种 伴 性 不 完全 显 性 红细胞 酶 缺陷 病 。 本 
病 分 布 遍及 世界 各 地 ,估计 全 世界 有 2 亿 以 上 的 人 患 有 G-6-PD 缺乏 症 。 但 各 地 区 .各 民族 间 的 
发 病 率 差异 很 大 。 高 发 地 区 为 地 中 海 沿 岸 国家 ZR ER BE .菲律宾 .巴西 和 古巴 等 。 在 我 国 ,此 病 
主要 见于 长 江 流域 及 其 以 南 各 省 ,以 云南 ,海南 .广东 ,广西 .福建 .四 川 EU LUCAM AE CERO 
的 发 病 率 较 高 ,北方 地 区 较为 少见 。 

【病因 】 

本 病 是 由 于 G-6-PD 的 基因 突变 所 致 。G-6-PD 基因 定位 于 X Xe C AI 2 8 带 (Xq28)， 
全 长 约 18.5kb, & 13 个 外 显 子 ,编码 515 个 氨基 酸 。 男 性 半 合 子 和 女性 纯 合 子 均 表现 为 G-6-PD 
显著 缺乏 ;女性 杂 合 子 发 病 与 否 取 决 于 其 G-6-PD 缺乏 的 细胞 数量 在 细胞 群 中 所 占 的 比例 ,在 临 
床上 有 不 同 的 表现 度 , 故 称 为 不 完全 显 性 。 

迄今 ,G-6-PD 基因 的 突变 已 达 122 种 以 上 ;中 国人 ( 含 海 外 华裔 ) 的 G-6-PD 基因 突变 型 
即 有 17 种 ,其 中 最 常见 的 是 nt1376G 一 T( 占 57.6%)、nt1388G — A( 占 14.9%), 其 他 突变 有 
nt95A 一 G、nt493A — G nt1024G 一 人 等。 同一 地 区 的 不 同 民族 其 基因 突变 型 相似 ,而 分 布 在 
不 同 地 区 的 同一 民族 其 基因 突变 型 则 差异 很 大 。 
[ 发 病 机 制 】 
本 病 发 生 溶血 的 机 制 尚 未 完全 明了 ,目前 认为 服用 氧化 性 药物 (如 伯 须 哈 ) 诱 发 溶血 的 机 制 
为 :G-6-PD 在 磷酸 成 糖 旁 路 中 是 6- 磷酸 葡萄 糖 (G-6-P) 转变 为 6- 磷酸 葡萄糖 酸 (G-6-PG) 反 应 
中 必需 的 酶 。G-6-PD 缺乏 时 ,使 还 原型 三 磷酸 吡啶 核 芽 CNADPH) 减少 ,不 能 维持 生理 浓度 的 还 
原型 谷 胱 甘 肽 (GSH), 从 而 使 红细胞 膜 蛋 哲 和 酶 蛋白 中 的 琉 基 遭受 氧化 ,破坏 了 红细胞 膜 的 完整 
TE. NADPH 减少 后 ,使 高 铁血 红 蛋 白 (MH b) 不 能 转变 为 氧 合 血 红 和 蛋白 ,MHb 增加 致 红细胞 内 
不 可 溶性 变性 珠 蛋白 小 体 (Heinz body) 形成 明显 增加 ,红细胞 膜 变 便 , 通 过 脾脏 时 被 破坏 ,导致 
溶血 。 新 生 的 红细胞 G-6-PD 活性 较 高 ,对 氧化 性 药物 有 较 强 的 “抵抗 性 ”, 当 衰老 红细胞 酶 活性 
过 低 而 被 破坏 后 ,新 生 红细胞 即 代 偿 性 增加 , 故 不 再 发 生 溶 血 , 呈 “ 自 限 性 ”。 盘 豆 诱发 溶血 的 机 
制 未 明 , 和 看 豆 漫 液 中 含有 多 巴 多巴胺 、 和 看 豆 喀 喧 类 、 异 脲 咪 等 类 似 氧 化 剂 的 物质 ,可 能 与 夷 豆 病 
的 发 病 有 关 , 但 很 多 G-6-PD 缺乏 者 在 进食 乔 豆 后 并 不 一 定 发 病 , 故 认 为 还 有 其 他 因素 参与 , 尚 
待 进一步 研究 。 

【 临床 表现 ) 

根据 诱发 溶血 的 不 同 原因 ,可 分 为 以 下 5 种 临床 类 型 。 

1. 伯 毛 时 型 药物 性 溶血 性 贫血 是 由 于 服用 某 些 具有 氧化 特性 的 药物 而 引起 的 急性 溶血 。 
此 类 药物 包括 : 抗 疙 药 ( 伯 氨 唆 . 硅 宁 等 ). 解 热 镇 痛 药 (阿司匹林 V E EUR S) hit De gras W 
类 . 砚 类 . 茜 茶 胺 .大 剂量 维生素 K、 丙 磺 舒 、 川 莲 、 腊 梅花 等 。 常 于 服药 后 1~3 天 出 现 急 性 血管 
内 溶血 。 有 头晕 .厌食 恶心 .呕吐 ,疲乏 等 症状 ,继而 出 现 黄 冶 .血红 蛋白 屎 ,溶血 严重 者 可 出 现 
Il b .无 尿 . 酸 中 肾 衰 竟 。 溶 血 过 程 呈 自 限 性 是 本 病 的 重要 特点 , 轻 症 的 溶血 持续 1~2 
大 或 1 周 左右 临床 症状 逐渐 改善 而 自 愈 。 

2. REA ”常见 于 <10 岁 的 小 儿 , 男 孩 多 见 , 常 在 蚕豆 成 熟 季 节 流 行 ,进食 熏 豆 或 短 豆 制品 
(如 粉丝 ) 均 可 致 病 , 母 亲 食 番 豆 后 哺乳 可 使 婴儿 发 病 。 通 常 于 进食 乔 豆 或 其 制品 后 24-48 小 时 
内 发 病 , 表 现 为 急性 血管 内 溶血 ,其 临床 表现 与 伯 毛 蜂 型 药物 性 溶血 性 贫血 相似 。 

3. 新 生 儿 黄 疤 ”在 G-6-PD 缺乏 症 高 发 地 区 ,由 G-6-PD 缺乏 引起 的 新 生 儿 黄 冶 并 不 少见 。 
感染 .病理 产 . 缺 氧 .给 新 生 儿 哺乳 的 母亲 服用 氧化 剂 药 物 , 或 新 生 儿 穿戴 有 樟脑 妨 气 味 的 衣服 
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等 均 可 诱发 深 血 ,但 也 有 不 少 病例 无 诱因 可 查 。 黄 益 大 多 于 出 生 2~4 天 后 达 高 峰 ,半数 患 儿 可 
有 肝 脾 肿 大 ,贫血 大 多 数 为 轻 度 或 中 度 , 重 者 可 致 胆 红 素 脑 病 。 

4. 感染 诱发 的 溶血 ”细菌 .病毒 感染 可 诱发 G-6-PD 缺乏 者 发 生 溶血 ,一 般 于 感染 后 几 天 之 
内 突然 发 生 溶血 ,程度 大 多 较 轻 , 黄姜 多 不 显著 。 

5. 先天 性 非 球形 细胞 性 溶血 性 贫血 (CNSHA) 在 无 诱因 的 情况 下 出 现 慢性 溶血 , 常 于 婴 
儿 期 发 病 , 表 现 为 贫血 、 黄 症 、 脾 肿 大 ;可 因 感 染 或 服药 而 诱发 急性 溶血 。 约 有 半数 病例 在 新 生 
儿 期 以 高 胆 红 素 血 症 起 病 。 

【 实验 室 检 查 】 

1. 红细胞 G-6-PD 缺乏 的 筛选 试验 ”常用 3 种 方法 : 

(1) 高 铁血 红 和 蛋白 还 原 试验 :正常 还 原 率 0.75; 中 间 型 为 0.74~0.31; 显著 缺乏 者 <0.30。 此 
试验 可 出 现 假 阳 性 或 假 阴 性 , 故 应 配合 其 他 有 关 实验 室 检 查 

(2) 荧光 斑点 试验 :正常 10 分 钟 内 出 现 荣光 ;中 间 型 者 1 10-30 分 钟 出 现 荧光 ;严重 缺乏 者 30 
分 钟 仍 不 出 现 兴 光 。 本 试验 敏感 性 和 特异 性 均 较 高 。 

(3) 硝 基 四 和 氮 唑 蓝 (NBT) 纸 片 法 :正常 滤纸 片 呈 紫 蓝 色 , 中 间 型 呈 淡 蓝 色 ,显著 缺乏 者 呈 
gue: 


. 红细胞 G-6-PD 活性 测定 ”这 是 特异 性 的 直接 诊断 方法 ,正常 值 随 测定 方法 而 不 同 : 

世界 卫生 组 织 (WHO) 推 荐 的 Zinkham 法 为 (12.1 + 2.09)IU/gHb。 

(2) 国际 血液 学 标准 化 委员 会 (SICSH) 推荐 的 Clock 与 Mclean 法 为 (8.34 + 1.59)IU/gHb。 

(3) NBT 定量 法 为 13.1~30.0BNT 单位 。 

(4) 近年 开展 G-6-PD/6-PGD 比值 测定 .可 进一步 提高 杂 合 子 的 检测 率 ,正常 值 为 成 人 
1.01.67 , Jis tfi. 1.1~2.3, 低 于 此 值 为 G-6-PD 缺乏 。 

3. 变性 珠 蛋 白 小 体 生成 试验 ”在 溶血 时 阳性 细胞 >0.05; 溶 血 停止 时 呈 阴 性 。 不 稳定 血红 
和 蛋白 病 患 者 此 试验 亦 可 为 阳性 。 

【诊断 ) 

阳性 家 族 史 或 过 去 病史 均 有 助 于 临床 诊断 。 病 史 中 有 和 急性 溶血 特征 ， 
史 ,或 新 生 儿 黄 着 ,或 自 幼 即 出 现 原 因 未 明 的 慢性 浴血 者 , 均 应 考虑 本 病 。 结 合 实验 室 检查 即 可 
确诊 。 

【 治疗 】 

对 急性 溶血 者 ,应 去 除 诱因 。 在 溶血 期 应 供给 足够 水 分 ,注意 纠正 电解 质 失衡 ,口服 碳酸 氢 
钠 , 使 尿 液 保持 碱 性 ,以 防止 血红 蛋白 在 肾 小 管内 沉积 。 贫 血 较 轻 者 不 需要 输血 ,去 除 诱因 后 溶 
血 大 多 于 1 周 内 自行 停止 。 严 重 贫 血 时 ,可 输 G-6-PD 正常 的 红细胞 。 应 密切 注意 肾 功 能 ,如 出 
现 凤 衰竭 ,应 及 时 采取 有 效 措施 。 

新 生 儿 黄 癌 可 用 蓝光 治疗 ,个 别 严重 者 应 考虑 换血 疗法 ,以 防止 胆 红 素 脑病 的 发 生 。 

【预防 ) 

在 G-6-PD 缺陷 高 发 地 区 ,应 进行 群体 G-6-PD 缺乏 症 的 普查 ;已 知 为 G-6-PD 缺乏 着 应 避免 
进食 和 恤 豆 及 其 制品 , 鼠 服 有 氧化 作用 的 药物 ,并 加 强 对 各 种 感染 的 预防 。 


t. He puteo fn 


地 中 海 贫 血 又 称 海洋 性 贫血 (thalassemia), 珠 和 蛋白 生成 障碍 性 贫血 ,是 遗传 性 溶血 性 贫血 的 
一 组 疾病 。 其 共同 特点 是 珠 蛋 白 基因 的 缺陷 使 一 种 或 几 种 珠 蛋白 肽 链 合成 减少 或 不 能 合成 , 导 


敏 血红 组 成 成 分 改变 。 本 组 疾病 的 临床 症状 轻重 不 一 。 
本 病 以 地 中 海 沿岸 国家 和 东南 亚 各 国 多 见 ,我 国 长 江 以 南 各 省 均 有 报道 ,以 广东 ,广西 海 


南 .四 川 .重庆 等 省 高 ,在 北方 较为 少见 * dt 


.自治 区 . 直 氏 市 发 病 率 
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【 病因 和 发 病 机 制 | 】 
正常 人 血红 蛋白 (Hb) 中 的 珠 和 蛋白 含 4 种 肽 链 , 即 o B oy 和 85- 根据 珠 重 白 肽 链 组 合 的 不 同 ， 
形成 3 种 血红 蛋白 , 即 HbA(a2B2)、HbA;(a282) 和 HbF (a2y2).. MHAE GEART , 珠 蛋 白 基 因 功 
能 障碍 , 珠 蛋 白 肽 链 合成 障碍 ,从 而 出 现 慢性 溶血 性 贫血 -根据 肽 链 合成 隆 但 的 不 同 ,分 别称 为 
a BSB 和 5 等 地 中 海 贫血 。 其 中 以 a 和 B 地 中 海 贫 较 常见 。 

1. p 地 中 海 贫血 ”人 类 p 珠 和 蛋白 基因 艇 位 于 第 11 号 染色 体 短 名 1 区 2 m ph 2)。B 地 
中 海 贫血 的 病因 主要 是 该 基因 的 点 突变 ,少数 为 基因 缺失 : 基因 缺失 和 有 些 点 突变 可 致 B 链 的 
生成 完全 受 抑制 , 称 为 p^ 地 中 海 贫血 ;有 些 点 突变 或 缺失 使 B 链 的 生成 部 分 受 抑 制 , 则 称 为 从 
地 中 海 贫血 。 染 色 体 上 的 两 个 等 位 基 相同 者 称 为 纯 合子 : 同 源 染色 体 上 只 有 一 个 突变 
点 者 称 为 杂 合子 ;等 位 基因 的 突变 点 不 

重型 B 地 中 海 贫 Ato TAURO A 合子 状 态 。 因 B 链 生 成 完全 或 明显 受到 抑制 ,以致 含 
有 B 链 的 HbA 合成 减少 或 消失 ,而 多 余 的 a 链 与 y 链 结合 而 成 为 HPF(azy:), 使 HPF 明显 增加 。 
由 于 HbF 的 氧 亲和力 高 , 致 患者 组 织 缺 气 。 过 剩 的 oc 链 沉 积 于 幼 红细胞 和 红细胞 中 ,形成 a 链 
包涵 体 附着 于 红细胞 膜 上 ,使 其 变 僵硬 ,在 骨髓 内 大 多 被 破坏 而 导 禾 “无 效 造血 "。 部 分 含有 包 
涵 体 的 红细胞 虽 能 成 熟 并 被 释放 至 外 周 血 ,但 当 它们 通过 微 循 环 时 就 窑 易 被 破坏 ;这 种 包 泽 体 
还 影响 红细胞 膜 的 通 透 性 ,从 而 导致 红细胞 寿命 缩短 。 所 以 , 患 儿 在 临床 上 时 X LPE 
A a C k ECOL CET: 4 IGI Hs R E 9) 4 2 A om, EGEE 6 8 pi h , DSL fg 5 N 
使 肠 道 对 铁 的 吸收 增加 ,加 上 在 治疗 过 程 中 的 反复 输血 ,使 铁 在 组 织 中 大 量 凡 : 存 ,导致 含 铁血 黄 
轻型 B 地 中 海 贫血 是 杂 合子 状态 ,B 链 的 合成 仅 轻 度 减 少 , 故 其 病理 生理 改变 极 轻 微 。 中 
间 型 B 地 中 海 贫血 是 双重 杂 合 子 和 某 些 地 中 海 贫血 变异 型 的 纯 合 子 或 双重 如 合子 状态 ,其 病理 
生理 改变 介 于 重型 和 轻型 之 间 。 

2. a 地 中 海 贫 血 ” 人 类 a 珠 蛋 白 基 因 簇 位 于 第 16 号 染色 体 短 臂 末端 (16p13.3)。 每 条 染色 
体 各 有 2 个 a 珠 蛋白 基因 ,一 对 染色 体 共 有 4 个 o 珠 蛋 白 基 因 - 大 多 数 a 地 中 海 贫血 是 由 于 a 
珠 蛋 白 基 因 和 缺失 所 臻 ,少数 由 基因 点 突变 所 致 。 人 上 的 一 个 a 基因 缺失 或 缺陷 ， 
则 oc 链 的 合成 部 分 受 抑制 , 称 为 a 地 中 海 贫血 ; 若 每 一 条 染色 体 上 的 2 个 a 基因 均 缺 失 或 缺陷 ， 
则 无 a 链 合成 , 称 为 o? 地 中 海 贫血 。 
重型 a 地 中 海 贫血 是 o 地 中 海 贫血 的 纯 合 子 状 态 , 其 4 个 a 珠 蛋 白 基 因 均 缺失 或 缺陷 ,以 
致 完 全 无 a 链 生成 ,因而 含有 a HE HbA, HbA, 和 HbF VEA 患者 在 胎儿 期 即 发 生 
大 量 y 链 合成 Y4 (Hb Bart)。Hb Bart 对 氧 的 亲和力 极 高 ,造成 组 织 缺 氧 而 引起 胎儿 水 肿 综合 征 
中 间 型 w 地 中 海 贫血 是 o 和 o 地 中 海 贫 血 的 双重 杂 合 子 状态 ,是 由 3 个 a 珠 蛋 白 基 因 缺 失 或 
缺陷 所 致 ,患者 仅 能 合成 少量 a 链 , 其 多 余 的 B 链 即 合成 HbH(B4)。HbH 对 和 氧 亲 和 力 较 高 ,又 
是 一 种 不 稳定 的 血红 蛋白 ,容易 在 红细胞 内 变性 沉淀 而 形成 包涵 体 , 造 成 红细胞 膜 僵硬 而 使 红 
细胞 寿命 缩短 。 
轻型 o 地 中 海 贫血 是 o* 地 中 海 贫 血 纯 合 子 或 o" 地 中 海 贫 血 杂 合子 状态 , 它 仅 有 2 个 a 球 
蛋白 基因 缺失 或 缺陷 , 故 有 相 a 链 合成 ,病理 生理 改变 轻微 .静止 型 a 地 中 海 贫血 是 
a i 杂 合 子 状 态 , 它 仅 有 一 个 a 基因 缺失 或 缺陷 ,a 链 的 合成 略为 减少 ,病理 生理 改变 


[S 


[ — 和 实验 室 检 查 】 
1. p 地 中 海 贫血 ”根据 病情 轻重 的 不 同 ,分 为 以 下 3 型 

) 重型 :又 称 Cooley 贫血 。 患 儿 出 后 时 无 症状 ,至 3~12 个 月 开始 发 病 ， 于 慢性 进行 性 贫血 ， 
面色 苍白 , 肝 脾 肿 大 ,发 育 不 良 , 常 有 轻 度 黄 冶 ,症状 随 合 龄 增 攻 市 日 益 明 显 ， 常 宕 每 4 周 左 f 
4s ETAPA ZU E EE rd d EHI HUE XA. FSI PT CD TERS AE LY Se So) As 
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链 腔 增 宽 , 先 发 生 于 掌骨 ,以 后 为 长 骨 和 肋骨 ;1 岁 后 颅骨 改变 明显 ,表现 为 头颅 变 大 、 额 部 隆起 、 
容 。 患 儿 常 并 发 支气管 炎 


tite LEER ES ,两 腿 距 增 宽 .形成 地 中 海 贫 


特殊 面 


不 输 红细胞 以 纠正 严重 贫血 ,多 于 5 岁 前 死 
:沉着 症 :过 多 的 铁 沉着 于 心肌 和 其 他 脏 器 ,如 
中 最 严重 的 是 心力 衰竭 , 它 是 贫血 和 铁 沉着 造成 心肌 损害 的 结果 ,是 导致 


血 黄 


室 检 查 : 外 周 血 象 呈 小 细胞 低 色素 性 贫血 , 


AG 


I, E RAER, BITRE DRAR 
T BUR 、 脑 垂体 等 而 引起 该 脏 器 损害 ,其 
有 儿 死 亡 的 重要 


-细胞 大 小 不 等 ,中 央 浅 染 


或 肺炎 。 本 病 如 


Pq 


扩大 ,出现 异 


JE . 靶 形 .碎片 红细胞 和 有 核 红细胞 ,点 彩 红细胞 . 嗜 多 染 性 红细胞 . 豪 - 周 小 体 等 ;网 织 红 细胞 正 


常 或 增 六 


象 红 系 增生 明显 活跃 ,以 中 、 晚 幼 红 细 有 


包 占 多 数 , 成 熟 红 细胞 改变 与 外 周 血 相 同 。 


红细胞 渗透 脆性 明显 减低 。HbF 含量 明显 增高 ,大 多 >0.40, 这 是 诊断 重型 B 地 中 海 贫血 的 重要 


依据 。 颅 骨 X 线 片 可 见 颅 骨 内 外 板 变 薄 , 板 障 增 宽 , 在 
症状 或 轻 度 贫血 , 脾 不 大 或 轻 度 肿 大 。 
族 调查 时 被 发 现 。 
雏 红 细胞 有 轻 度 形态 改变 ,红细胞 渗透 脆性 正常 或 减低 ,血红 蛋白 电泳 显示 
高 (0.035~0.060), 这 是 本 型 的 特点 。HPF 含量 正常 。 
4 ;多 于 幼 童 期 出 现 症状 ,其 临床 表现 介 于 轻型 和 重型 之 间 , 中 度 贫血 ,脾脏 轻 度 或 


(2) 轻型 :患者 
病 易 被 忽 咯 ,多 在 重型 


家 


SE Ai 


HbA, 含量 
(3) "fru 
中 度 肿 大 , 黄 


襄 可 有 可 无 ,骨骼 改变 较 轻 。 


实验 室 检 查 :外 周 血 象 和 骨髓 象 的 改变 如 习 


0.40-0.80, HbA, 含量 正常 或 增高 。 
2. o 地中海 贫血 


(1) 静止 型 :患者 无 症状 。 红 细胞 形态 


个 月 后 即 消失 。 
(2) 轻型 : 


透 脆 性 降低 ;变性 珠 蛋 白 小 体 阳性 ;HbA, 逢 


0.034~0.140, 于 生 后 6 个 月 时 完全 消失 。 


(3) 中 间 型 :又 称 血红 蛋白 H 病 。 患 儿 出 生 时 无 明显 症状 ;婴儿 期 以 


正常 ,出 4 


n H 


无 力 、 肝 脾 肿 大 轻 度 黄 益 ; 年 龄 较 大 患者 可 出 
道 感染 或 服用 氧化 性 药物 , 抗 症 药物 等 可 诱发 急性 深 
1 象 和 上 骨 艇 象 的 改变 类 似 重型 
珠 和 蛋白 小 体 阳性 ;HbA, 及 HbF 含量 正常 。 出 生 时 
龄 增长 ,HbH 逐渐 取代 Hb Bart, 其 含量 约 为 0.0 
台 儿 水 肿 综 合 征 。 


实验 室 检 查 :外 周 


(4) 重型 :又 称 Hb Bart 
内 死亡 ,胎儿 时 重度 贫 1 
室 检 查 : 外 周 


明显 增高 。 
【 诊断 和 鉴别 诊断 】 
根据 临床 特点 和 实 3 
Ur. ARA TR EU 


Wo 


处 , 故 易 被 误诊 


NS 


Mrr rb uk t] 
2. 遗传 性 球形 红细胞 增多 症 


见 本 


bs vd 


DE 


红细胞 形态 有 轻 度 改 变 , 如 大 小 不 等 .中 央 # 
bF 含量 正常 或 稍 低 。 患 


E AU, Zr 


现 类 似 重 型 B 地 中 海 贫血 
2 ,其 至 发 生 深 


而 加 重 贫 


L 


后 
3 


Ur 


骨 皮 质 间 出 现 垂直 短发 样 骨刺 。 
病程 经 过 良好 ,能 存活 至 老年 。 本 


胞 渗透 脆性 减低 ,HbF 含量 约 为 


E 时 脐带 血 中 Hb Bart 含量 为 0.01~0.02 ,但 3 


Ub SEE 


Hb Bart 含量 ; 


逐渐 出 现 贫血 站: 
球面 容 。 合 并 呼吸 


血液 中 含有 约 0. 
24~0.44。 包 涵 体 生 
AJLA F 30-40 周 时 流产 .死胎 或 娩出 后 半 小 时 
EC .水肿 、. 肝 脾 肿 大 ,腹腔 积 液 .胸腔 积 液 。 
1 成 熟 红细胞 形态 改变 如 重型 B 地 中 海 贫 
血红 蛋白 中 几乎 全 是 Hb Bart 或 同时 有 少量 HbH ,无 H 


B 地 中 海 贫血 ; 红 台 


传 性 球形 红细胞 增多 症 。 


胎盘 
血 , 有 核 红 细 有 
bA HbA, 和 HbF, 


断 。 有 条 件 时 
1. 缺 铁 性 贫血 轻型 地 中 海 贫血 的 临床 表现 和 红细胞 的 形态 改变 与 缺 铁 | 


-细胞 游离 诛 中 嘛 升 高 , 铁 剂 治疗 有 效 等 可 资 鉴别 、 对 可 疑 病例 可 借助 血红 蛋 


胞 渗透 脆性 减低 ; 变性 
25 Hb Bart 及 少量 HbH ; 随 年 
成 试验 阳性 。 


巨大 且 质 脆 。 


包 和 网 织 红 细胞 


,可 进行 基因 诊 


生 贫 血 有 相似 之 


但 缺 铁 性 贫血 常 有 缺 铁 诱因 ,血清 铁 蛋白 含 基 减低 , 骨 般 外 铁 粒 幼 红细胞 减少 ， 


导 碱 变性 试验 和 
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3. 传染 性 肝炎 或 肝 硬 化 医 
功能 损害 , 故 易 被 误诊 为 黄 冶 型 肝炎 或 


病 贫血 较 轻 , 


HbH 


察 .血红 蛋白 电泳 检查 即 可 鉴别 。 


【治疗 】 


轻型 地 


Pp 海 贫血 无 须 特 殊 治 疗 。 中 间 型 和 重 2 


予 治疗 。 


1. 一 般 治疗 


2. 输血 和 去 铁 治疗 ”此 法 在 目前 仍 是 
(1) 红细胞 输 注 : 


N 
xy 


常 和 


左右 ;然后 每 
容易 导致 含 铁血 黄 素 沉着 症 , 故 应 同 


(2) fk 


。 对 于 重型 B 地 中 海 贫血 
防止 骨骼 病变 。 其 方法 
隔 4~5 周 输 ; 


少量 输 注 


应 从 早期 开始 给 予 


EIRATA 


JF 


还 伴 有 肝 脾 种 大 . 黄 冶 ,少数 病例 还 可 有 肝 


型 地 中 海 贫血 应 采取 下 列 一 种 或 数 种 方 


治疗 。 
患者 生 


前 临床 上 使 用 的 药物 有 去 铁 胺 (deferoxamine)、 去 铁 


F 
常 在 


规则 输 注 红细胞 1 年 或 10-20 3 


TRAE 


|. KERRE 
中 静脉 滴 注 8-12 小 时 ;和 


4 P3 BER 
加 强 其 从 尿 中 排 铁 的 作 
3. 脾 切 除 ” 脾 切除 对 


长 骨 发 育 障碍 ,剂量 过 大 可 


HAEA H 


贫血 效果 差 。 脾 切除 应 


4. 造血 干细胞 移植 
有 HLA 相配 的 造血 干 旨 
5. 基因 活化 治疗 
每 贫血 的 症状 ,已 
等 ,目前 正在 探索 之 中 


rp it St I 


【预防 】 


TERRE AES Re He M6] Mc NS RU T ST LEE HUMO n EA 


疗 重型 B 
nth 


胞 供 者 ,应 作为 治 
应 用 化 学 药物 下 


o 


a 


单位 后 进行 铁 负 
日 25~40mg/kg, 每 晚 1 次 连续 皮下 注射 12 小 时 
每 周 5~7 天 ,长 期 应 用 。 去 铁 
[引起 视力 和 


病 和 中 间 型 B 地 中 海 贫 
在 5-6 岁 以 后 施行 并 严格 掌 
异 基因 造血 干细胞 移植 是 EE 
也 中 海 贫 血 的 
y 基因 的 表达 或 减少 a 基因 的 表达 ,以 改善 B 地 


听觉 减退 。 


,剂量 为 每 天 2~3mg/kg, 最 大 量 为 200mg/d。 


按 副 作用 不 大 , 偶 见 过 敏 反 应 ,长 期 使 
维生素 


屋 适 应 证 。 


二 硬化。 但 通过 病史 询问 家族 调查 以 及 红细胞 形态 观 


方法 给 


注意 休息 和 营养 ,积极 预防 感染 。 适 当 补 充 叶 酸 和 维生素 E 
是 重要 的 治疗 方法 之 

法 仅 适用 于 中 间 型 a 和 8B 地 中 in 贫 
的 红细胞 输 注 ， 
是 先 2~4 周 内 分 次 得 注 浓 缩 红 细胞 ,使 患 儿 血 红 蛋 白 含 量 达 
HI 10~15ml/kg, 使 血红 和 蛋白 
DEZ 予 铁 整合 GE 
合剂 : 除 铁 治疗 是 改善 重型 地 中 海 贫 1 


A Ifl. ,不 主张 用 于 重型 B 地 中 海 
以 使 患 儿 生长 发 育 接 近 正 
$ 120g/L 


含量 维持 在 90~140g/L。 但 本 法 


存 质 量 和 延长 寿命 的 主要 措施 。 目 
i] (deferiprone) 和 去 铁 斯 若 (deferasirox)。 通 
荷 评估 ,如 有 铁 过 载 (SF>1000kg /L), 则 开始 


,或 加 入 等 渗 葡 萄 糖 液 
用 偶 
用 可 


& C 与 去 铁腕 联合 应 


的 疗效 较 好 ,对 重型 B 地 中 海 


前 能 根治 重型 p 地 中 海 贫 血 的 方法 。 如 


首选 方法 。 


于 临床 的 药物 有 羟基 腺 .5- AAT 5-AZ C), PRERREIEL EE . 白 消 安 S 


基因 携带 者 之 间 联 姻 , 对 预防 


本 病 有 重要 意义 。 采 用 基因 分 析 法 进行 产 前 诊断 ,可 在 妊娠 早期 对 重型 B 和 nisi 


断 并 及 时 终止 媳 娠 ,以 避免 胎儿 水 肿 综合 


是 目前 预防 本 病 行 之 有 效 的 方法 。 


免疫 性 血小板 减少 症 (immune thrombocytopenia, ITP), 既往 
(idiopathic thrombocytopenic purpura), 是 小 儿 最 常见 的 出 血性 
:出 血 和 柬 臂 试验 阳性 ,血小板 减少 .出血 时 间 延 长 和 


膜 自发 性 


合 征 的 发 生 和 重型 


第 五 节 ”出 血性 疾病 


-、 免 疫 性 血小板 减少 症 


[ 病因 和 发 病 机 制 
患 儿 在 发 病 前 党 有 病毒 感染 史 。 目 前 认为 病毒 感染 不 是 导 敏 血小板 减少 的 直接 原因 ,而 是 


B 地 中 海 贫血 患者 的 出 生 ， 


(x iE) 


SUBIRE Izd M | c ui, Io prc RE 
疾病 。 其 主要 临床 特点 大 
块 收缩 不 良 ， 


Ti Re lk Vl 
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由 于 病毒 感染 后 使 机 体 产 生 相 应 的 抗体 ,这 类 抗体 可 - 


损伤 而 被 单 核 - 巨 叭 细胞 系统 清除 。 此 外 ,病毒 感染 后 ,体内 形成 的 抗原 - 抗体 复合 物 可 附着 了 
小 板 表面 ,使 血小板 易 被 单 核 - EIAS UE URINE. 使 血小板 的 寿命 缩短 ,导致 血小板 


与 血小板 膜 发 生 交 叉 反应 ,使 血小板 受到 


H 


M 


" 
减少 。 患 者 血清 中 血小板 相关 抗体 (PAIgG) 含量 多 增高 。 研 究 证 实 , 辅 助 性 T 细 胞 (Th) 和 细胞 
I T 细胞 (CTL) 的 活化 及 相关 细胞 因子 紊乱 是 导致 本 病 慢性 化 过 程 的 重要 原因 。 现 已 知道 , 血 
\ 板 和 巨 核 细 胞 有 共同 抗原 性 , 抗 血 小 板 抗体 同样 作用 于 骨髓 中 的 巨 核 细胞 ,导致 巨 核 细胞 成 
熟 障碍 , 巨 核 细胞 生成 和 释放 均 受 到 严重 影响 ,使 血小板 进一步 减少 


免疫 性 血小板 减少 症 的 发 生 可 以 是 原 发 性 或 其 他 疾病 引起 。 m— 见于 下 列 病 症 :疫苗 
接种 ,感染 (CMV .Hp HCV HIV 等 ). 抗 磷脂 综合 征 SLE ,免疫 缺陷 病 ,药物 .淋巴 增殖 性 病变 FE 


艇 移植 的 副作用 等 。 
【 临床 表现 】 


本 病 见 于 各 年 龄 小 儿 . 以 1-5 岁 小 儿 多 见 ,男女 发 病 数 无 差异 , 冬 春季 发 病 数 较 高 。 新 诊断 


的 ITP 患 儿 于 发 病 前 1~3 Ji] 
麻疹 传染 性 单 核 细 胞 增多 着 


常 有 急性 病毒 感染 史 , 如 上 呼吸 道 感染 、 流 行 性 腮腺 炎 .水 冶 、 风 疹 、 
E 等 , 亦 偶 见于 免疫 接种 后 。 大 多 数 患 儿 发 疹 前 无 任何 症状 ,部 分 可 


有 发 热 。 以 自发 性 皮肤 和 黏膜 出 血 为 突出 变现 ,多 为 针尖 大 小 的 皮 内 或 皮下 出 血 点 ,或 为 瘀 斑 
TIAE, 少见 皮 肤 出 血 斑 和 血肿 。 分 布 不 均匀 ,通常 以 四 肢 为 多 ,在 易于 碰撞 的 部 位 更 多 见 。 和 党 
伴 有 剖 出 血 或 齿 眼 出 血 , 胃 肠 道 大 出 血 少 见 , 偶 见 肉眼 血尿 。 青 春 期 女性 患者 可 有 月 经 过 多 

少数 患者 可 有 结膜 下 和 视网膜 出 血 。 颅 内 出 血 少见 ,一 旦 发 生 , 则 预后 不 良 。 出 严重 者 可 到 


贫血 , 肝 脾 偶 见 轻 度 肿 大 ,淋巴 结 不 肿 大 。 
大 约 80%~90% 的 患 儿 于 发 病 后 1-6 NA RER, 
为 0.5%~1%, 主 要 致死 原因 为 颅 内 出 血 。 
[ 实验 室 检 查 】 


1. 外 周 血 象 ”血小板 计数 <100 x 10%L, 出 血 轻重 


10%~20% 的 患 儿 呈 慢性 病程 。 病 死 率 约 


与 血小板 数 多 少 有 关 , 血小板 <50 x 107L 


时 可 见 自发 性 出 血 ,<20 x 10°/L 时 出 血 明显 ,<10x10%L 时 出 血 严重 。 慢 性 型 者 可 见 血小板 大 小 


不 等 ,染色 较 浅 。 失 血 较 多 时 可 致 贫血 ,白细胞 数 正 常 。 出 血 时 间 延 长 ,凝血 时 间 正 常 ,血块 收 


ok. 血清 凝血 酶 原 消耗 不 良 。 
. 骨 峰 象 ” 国 外 学 者 不 建议 常规 进行 骨髓 细胞 


Tit GPIIb/UIa 自身 抗体 和 GPIb/ 区 自身 抗体 等 可 提高 临 


B@ 学 检查 。 国 内 专家 仍 充分 肯定 骨髓 检查 对 
于 ITP seine OWE. REER RATRAT, HR E DIRE 
有 时 其 至 需 多 次 骨髓 穿刺 。 新 诊断 的 YTP 和 持续 性 ITP 骨髓 巨 核 细胞 增多 或 正常 。 慢 性 ITP 
核 细胞 显著 增多 ,幼稚 巨 核 浆 细胞 增多 , 核 分 叶 减 少 , 核 奖 发 育 不 平衡 ,产生 血小板 的 巨 核 细 
明显 减少 ,其 细胞 质 中 有 空 泡 形成 ,颗粒 减少 和 重 少 等 现象。 
S. 血小板 抗体 测定 ”主要 是 PAIgG 增高 ,但 PAIgG 增高 并 非 ITP 的 特异 性 改变 ,其 他 免疫 
性 疾病 亦 可 增高 。 如 同时 检测 PAIgM 和 PAIgA, 以 及 结合 在 血小板 表面 的 糖 蛋 白 、 血 小 板 内 


m 


(Er 


e 


床 诊断 的 敏感 性 和 特异 性 。 


4. 血小板 寿命 测定 ”经 放射 性 核 素 Cr 或 "In 标记 血小板 测定 其 寿命 ,发 现 患者 血小板 
i 和 问 明显 缩短 ,甚至 只 有 数 小 时 (正常 为 8-10 天 ), 一 般 不 作为 常规 检查 。 
其 他 束 辟 试验 阳性 ,慢性 ITP 患者 的 血小板 茜 附 和 聚集 功能 可 以 异常。 


re 作 断 和 鉴别 诊 乡 断 】 
根据 病史 ,临床 表现 和 实验 室 检查 即 可 作出 诊断 。 


美国 血液 学 会 (ASH,2011) 根据 临床 病 


程 的 长 短 将 本 症 分 为 3 型 :@ 新 诊断 的 ITP (newly diagnosed ITP): 确 诊 后 <3 个 月 ;加 持续 性 ITP 
(persistent ITP): 确诊 后 3~12 个 月 ;@@ 慢 性 ITP (chronie ITP): 确 诊 后 >12 个 月 以 上 。 以 上 分 型 不 


适用 于 继 发 性 ITP。ASH 还 界定 ;重型 TTP (severe ITP):! 
病程 中 新 的 出 血 症状 必须 应 用 提升 血小板 的 药物 治疗 


患者 发 病 时 需要 紧急 处 理 的 出 血 症 状 或 
,包括 增加 原 有 药物 的 剂量 难 治 性 ITP 
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(refractory ITP): 是 指 脾脏 切 


除 术 后 仍 为 重型 ITP DB JL. 


本 证 还 需 与 下 列 疾病 相 鉴别 : 
外 周 血 白细胞 不 增高 的 急性 白血病 易 与 ITP 相 混 活 , 通 过 血 涂 片 和 骨髓 涂 


急性 白血病 


片 检查 见 到 白血病 细胞 即 


确诊 ie. 


2. 再 生 障 碍 性 贫血 患者 表现 为 发 热 . 贫 血 和 出 血 , 肝 . 脾 和 淋巴 结 不 肿 大 ,与 ITP 合并 贫 
时 性 贫 血 时 贫血 较 重 ,外 周 血 白 细胞 和 中 性 粒 细 胞 减少 , 骨 身 造血 功能 减 


血 者 相似 。 但 再 生 障碍 


低 , 巨 核 细胞 减少 有 助 于 诊断 。 


3. 过 敏 性 紫 疗 
般 易于 鉴别 。 


Ln. 


. 一 般 治疗 ”对 于 新 诊 


2. 糖 皮质 激素 “其 主要 药理 作用 是 :降低 毛细 血管 通 透 性 ;抑制 血 小 贩 抗体 产生 ;抑制 中 
核 - 巨 噬 细 胞 系统 破坏 有 抗体 吸附 的 血小板 。 常用 泼 尼 松 ,剂量 为 每 日 1.5~2mg/kg, 分 3 次 口服 ， 
或 者 每 日 4mg/kg, 连 用 4 天 。 出 血 严重 者 可 用 冲击 疗法 :地 塞 米松 每 日 0.5~2mg/kg, 或 甲 泌 尼 龙 
mE ,连用 3 天 ,症状 缓解 后 改口 服 泌 尼 松 。 用 药 至 血小板 数 回 升 至 接近 
,疗程 一 般 不 超过 4 周 。 停 药 后 如 有 复发 ,可 再 用 泼 尼 松 治疗 。 
3. 大 剂量 静脉 丙种 球 蛋 白 ” 主 要 作用 是 :Q@ 封 闭 巨 星 细 胞 受 体 , 抑 制 巨 哈 细 胞 对 血小板 的 
巨星 细胞 系统 知 哈 血小板 的 作用 ;@@ 在 血小板 上 形成 保 


ym 


结合 与 吞噬 ,从 而 于 扰 单 核 - 


浆 中 的 IgG 或 免疫 复 


应 ,使 抗 血小板 抗体 减少 : 


以 后 每 3~4 周 1 次 。 
4. 血小板 输 注 


il 


JEJE JL, KI 
FI Coombs 试验 ies 


宜 在 6 岁 以 后 进行 。 


MU 


EH 20-30mg/kg , f ki 
正常 水 平 即 可 逐渐 减 量 


DIEA ERINGA, 


25 E LEE RE FE SERRA , IRA EA, ILF P AE A. UENS ,— 


4. 继 发 性 血小板 减少 性 紫 疗 ”严重 细菌 感 
脾 功 能 亢进 、 部 分 自身 免疫 
等 均 可 导致 血小板 减少 ,应 注意 


染 和 病毒 血 症 均 可 引起 血小板 减少 。 化 学 药物 
疾病 (如 系统 性 红斑 狼疮 等 ) 恶 性 肿瘤 侵 旬 UB RIS o Ped 


Wr ITP JAA : CD 48 JL6 Hh rfr ec t Hh nf. Cz JU HA MEL e EXPE) 可 不 考 
MEM cC, Ab un A PE s UE ; CD HB ri PESE 15 分 钟 或 以 上 ,应 根据 出 血 状 况 选择 治疗 
方法 。 对 于 血小板 计数 稳定 在 30 x 10L 以 上 的 持续 性 和 慢 
制剂 等 治疗 给 患 儿 带 来 的 风险 。 在 急性 出 血 期 间 以 住院 治疗 为 宣 
明显 出 血 时 应 卧床 休息 。 应 积极 预防 及 控制 感染 ,避免 服用 影响 血小板 功能 的 药物 (如 阿 司 匹 


E 病 例 , 要 充分 考虑 激素 和 免疫 
自 , 尽 贡 减 少 活动 ,避免 外 伤 ， 


合 物 与 


副作用 少 , 偶 有 过 敏 反 应 。 


因 患 儿 


6. 脾 切 除 ” 现 多 主张 采 
血小板 持续 <50 x 10° 


10 岁 以 
Ug 


单独 应 用 大 剂量 静脉 丙种 球 蛋白 的 升 血小板 效果 
常用 剂量 为 每 日 0.4~0.5g/kg ,连续 5 天 静脉 滴 注 ;或 每 次 1g/kg 静 脉 滴 注 ,必要 时 次 日 可 再 用 1 次 ; 


puis 


膜 抑 制 血 
小 板结 合 ,从 而 使 血小板 免 受 春 噬 细 胞 破坏 ;多 抑制 自身 免疫 反 
与 糖 皮质 激素 相似 ， 


I, OC Ro 


血液 循环 中 含有 大 量 抗 血 小 板 抗体 ,得 入 的 血小板 很 快 被 破坏 , 故 


通常 不 主张 输血 小 板 ;只 有 在 发 生 颅 内 出 血 或 急性 内 脏 大 出 血 危 及 生命 时 才 输 注 血 小 板 , 并 和 省 
司 时 予以 大 剂量 肾上腺 皮质 激素 ,以 减少 输入 血小板 被 破坏 。 
5. 抗 -D 免 疫 球 蛋白 (anti-D immunoglobulin) 又 称 抗 Rh 球 和 蛋白 ,其 作用 机 制 尚未 完全 清楚 ， 
主要 作用 是 封闭 网 状 内 皮 细 有 
ELVIS ,但 持续 gegen dk Ff 
量 抗 D- 免疫 球 蛋 白 可 作为 一 线 治 疗 。 主 要 副作用 是 轻 度 溶血 性 答 血 反应 


包 的 Fe 受 体 。 其 升 高 血小板 的 作用 较 糖 皮质 激素 和 大 剂量 丙种 球 
剂量 为 每 日 25~50p.g/kg, 静 脉 注射 ,连用 5 大 为 1 疗程、 在 Rh 的 


用 上 腹腔 镜 脾 切除 术 。 脾 切 除 有 效率 约 为 70%, 适 用 于 病程 超过 1 第 ， 
«20 x 10%L), 有 和 较 严 重 的 出 血 症 状 , 内 科 治 疗效 果 不 好 者 ,手术 
为 发 病 的 患者 ,其 5 年 自然 缓解 机 会 较 大 , 尽 可 能 不 行 脾 切 除 。 术 


胞 减少 者 不 宜 进行 脾 切 除 ， 术 前 PAlgG 极度 增高 普 , 脾 切除 的 好 


第 十 五 
7. 利 妥 昔 单 抗 (Crituximah) 目前 主要 用 于 
静脉 滴 注 ,每 周 1 次 , 共 4 次 。 一 般 在 首次 注射 4-8 周 内 起 效 。 
8. TPO 3H TPO 受 体 激动 剂 H 用 于 治疗 难 治 性 ITP。 


用 14 日 ,不 良 反 


又 应 轻微 。 


造血 系统 疾病 


z 重组 
血小板 生成 素 拟 肽 (omiplostim), 首 次 应 用 从 1ng/kg 每 周 1 次 皮下 注 


治疗 慢性 ITP 和 难 治 性 ITP。 剂 量 为 375mg/m ， 


TPO, 每 日 1ug/kg, 连 


射 开 始 ,根据 血小板 计数 每 周 增加 1pg/kg, 最 大 剂量 为 10pg/kg。 车 持续 2 JE] PLT=200 x 10"L, 


开始 每 周 减 量 1ug/kg- 

视 为 无 效 ,应 停 药 。 
9. 免疫 抑制 剂 ”目前 主要 用 于 治 ; 
治疗 剂 基 可 稍 大 ,应 根据 血 药 浓度 调整 齐 im. 
doctor, 每 次 0.75~1lmg/ ,加 0.9% SAA 
酰 = s 次 300-400mg/m? , 
Ine 15.2 .5mg/ (kg*d). ELI 8-12 周 

p ndn. ASEHURBESE JECT SR er FE T o 
10. 其 他 — Jm (danazol) 是 一 种 合 


10- I5mg/kg , 分 次 口服 .连用 2-4 个 月 。 干扰 素 
下 或 肌 内 注射 .每 周 3 次 ,连用 3 个 月 。 


万 单位 /kg, 皮 


慢性 ITP, 


加 5% 葡萄 糖 溶液 静脉 滴 注 ,每 1-2 周 1 


1 小 板 计数 未 见 上 升 ， 


PLT=400 x 10/L 时 停 药 。 若 最 大 剂量 应 用 4 周 


七 钠 溶液 静脉 注射 ,每 周 1 次 ,可 连续 用 4~6 次 LER 
次 ,可 连续 
童 慢性 ITP 应 用 细胞 毒药 物 治疗 


] ,观察 疗效 。 对 儿 音 


成 的 雄性 激素 ,对 部 分 病例 有 
效 ,剂量 为 每 次 5 万 ~10 


$ -a2b 对 部 分 顽固 病例 有 


Lo Je 病 


HHZ 3~5mg/(kg'd), 分 2-3 次 
疗程 3~4 个 月 ,主要 副作用 是 肝 肾 功能 损害 。 其 他 


服 , 开 始 


3~4 次 。 亦 可 


友 病 ( hemophilia) 是 一 组 遗传 性 凝 


功能 障碍 的 


Lr 


bi 血性 疾病 ,包括 :外 血 友 病 A, 又 称 遗 


传 性 抗 
友 病 A 较为 常见 ( 占 809%~85%), 血 友 病 
【 病因 和 发 病 机 制 | 】 

ILE A BOX bwin 
第 一 阶段 中 的 凝血 活 酶 生成 减少 , 弓 


LI 
EE 


ERE A CHAOS VIII: Ag, 功能 部 分 称 为 仁 :C), 它 与 


合成 复合 物 存在 于 血浆 中 。 因 子 WL 和 vWF 
白质 。W:C 仅 占 复合 物 的 1%, 水 溶性 
合成 ,其 活性 易 被 破坏 ,在 37%C 储 存 24 小 B 


主要 有 :人 D 作 为 因子 WI 的 载体 对 因子 WI 起 稳定 作用 ;@@ 参 与 


n] 5 DEG Hh rf RR DSL -- VIR o 
因子 区 是 一 种 由 肝脏 合成 的 糖 蛋 白 ,在 
[ 临床 表现 ) 


AINERE RE E; OLAI B, 又 称 遗 传 性 F 区 缺乏 症 。 
i B 次 之 。 其 共同 特点 为 终 和 


,80% 由 肝脏 合成 , 余 20% 
JE RISEA 50906, vWF 由 


INIS 


HAHEN BERR. AFM 
| 起 血液 凝固 障碍 ,导致 出 血 倾 


von Willebrand 因 
是 由 不 同 基因 编码 的 性 质 


。 因 


T GNE) 以 非 共 价 形式 


和 功 


1 脾 、 肾 和 单 核 - 


小 板 黏附 


1 管内 皮 细 胞 合成 ,其 功 
和 聚集 功能 。vWF 缺乏 乓 


-发 病 率 为 (5~10)/10 万 ,以 
E 在 轻微 损伤 后 发 生长 时 


、 区 缺乏 均 可 使 凝血 过 程 
子 而 是 血浆 中 的 一 种 


t 


s 
ans 
Gr 
=< unb im Me 
-Ee Bü on 


能 完全 不 同 的 两 和 
E: nA 


m 


其 合成 过 程 中 需要 维生素 K 的 参与 。 


出 血 症状 的 轻重 及 发 病 的 早晚 与 凝血 因子 的 活性 水 平 相关 。 血 友 病 A 和 B 大 多 在 2 岁 时 


发 病 , 亦 可 在 新 生 儿 期 即 发 病 。 
1. REB. SABE dn — 由 于 皮下 组 织 LE 
ILEK PEE E rfr EN tL 


2. 关节 积 是 血 友 病 最 常见 的 临床 表现 之 一 ,多 


等 。 关 节 出 血 可 以 分 为 3 期 :四 急性 期 : 关 
能 障碍 。 由 于 肌肉 冶 蛮 ,关节 多 处 于 居 曲 


收 , 刺 激 关 节 组 织 , 形 ei NA m 
WERE. SRECUIBE dE. EK EA Hh d, 63 Dee oat M PILLE 


步 态 


腔 、 齿 眼 纤 膜 易于 受伤 ,为 出 血 好 发 部 


全 腔 内 及 周转 组织 出 血 , 


位 。 幼 儿 亦 常 


UL-F RACE EKAR LET RET i 
引起 局 部 红 \ 


立 置 、 加 关节 炎 期 : 因 反复 出 血 .血液 不 能 完全 


吧 后 期 :关节 纤维 化 .强硬 畸形 .肌肉 蓉 缩 . 骨 质 
骨 半 脱位 ,形成 特征 性 的 血 友 病 
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m 
pisi 


3. 肌肉 出 血 和 血肿 
多 见于 用 力 的 肌 群 。 深 部 


肉 出 


疼痛 。 


4. 创伤 或 手术 后 出 血 不 同 程 


或 针灸 等 , 均 可 引起 严重 的 出 血 。 


5. 其 他 部 位 的 出 血 如 鼻 出 血 , 咯 


常见 的 致死 原因 之 一 。 


血 友 病 B 的 出 血 症状 与 血 友 病 A 相 


【 实验 室 检 查 】 
1. 血 友 病 A 和 B 
消耗 不 良 ; a a 长 


和 血小板 正 


BEARER 


重型 血 友 病 


AA 
1 时 可 形成 


E 肌 肉 出 血 和 血肿 ,多 发 


性 损伤 和 纤维 变性 。 在 前 辟 可 引 


2. —I 
ARDUR [63 Js ie er DSL MI, Af 
间 和 凝血 活 酶 生成 时 间 


正 , 则 为 血 友 病 
LAC Bo 
3. 测定 凝血 因子 FM 


A; 如 以 上 


类 型 


4. 基因 诊断 ”可 月 
产 前 诊断 。 
【 诊断 和 鉴别 诊断 ] 
根据 病史 .出 血 
带 者 检查 :男性 患者 与 正常 女性 所 4 
性 所 opm 
携带 者 与 : 患 
女儿 都 是 和 j 
病 基因 携带 者 。 
ARAS DS] VIT: C. 或 因子 区 :C 活 1 
(196-5956) .轻型 (>5%~25%) 及 亚 临 
血 友 病 须 与 血管 性 
黏附 率 降 低 .血小板 对 
此 外 ,血管 


Œ 


生 的 
几率 极为 军 


【治疗 
meam AFRE 


ck 


试验 被 正常 


50% 的 几率 为 血 友 病 吓 
L 子 有 50% WJ 


友 病 (vWD) 45 
1 Nr TC 3€ JG USES SL. 


生性 血 友 病 为 常 染 色 体 显 性 遗传 ,家 族 调 


JL. 3 


的 生活 习惯 


省 体 抗 炎 药 (NSAJDs), 尽 量 避 免 用 
利 术 后 补充 所 缺乏 的 凝血 因子 。 


2. 局 部 止血 对 表面 创伤 . 鼻 或 口腔 出 


Ta. 


度 的 创伤 


f ,呕血 


HFK, 


生 儿子 均 为 正常 
有 者 ,所 生 
1L 率 为 血 友 病 患者 ; 男 ; 
基因 序列 分 析 除 可 确诊 


内 注射 ,如 


生 水 平 的 高 低 ,将 
床 型 (>25%~45%)4 种 临床 类 型 。 
时 间 延 长 BA E) PEAR i E RI BEE 
> 或 正常 .血浆 vWF 


,后 者 出 站 


pi 


TAJ Aa REE LH 4 USE t VE REER SEM REC A Lb o 


放 于 功能 位 , 亦 可 局 部 冷 数 ,并 用 弹力 细 带 缠 


防 关节 畸形 。 严 重 关节 畸形 可 用 手术 矫形 治疗 


Aii 


肿 , 导 致 局 


状 和 家 族 史 即 可 考虑 为 血 友 病 ,进一步 确诊 须 进 


部 肿 痛 和 活 
小 腿 可 引起 跟 妥 缩 短 ,| 


` 手 术 , 如 拔牙 .扁桃 体 摘 


` 黑 便 、 血 便 和 血尿 等 ;也 可 发 生 颅 内 出 血 ,是 
似 ,患者 多 为 轻型 ,出 血 症状 较 轻 


实验 室 检查 的 共同 特点 是 :凝血 时 间 延 长 (轻型 者 正常 
;名 凝血 活 酶 生成 试验 异常 。 出 血 
生生 成 试验 异常 时 ,可 进行 纠正 试验 
正常 血清 含有 
被 硫酸 钢 吸 附 后 的 J 
清 所 纠正 而 不 被 经 硫酸 钢 吸 附 航 


因子 区 ,不 含 因 
E 常 血浆 所 纠正 ， 


或 FKX 促 凝 活性 (FVI:C 或 F 区 :C0) 减 少 或 极 少 ,7 
,病情 的 轻重 以 及 指导 治疗 。 正 常 新 鲜血 浆 所 含 因子 妞 :C 或 因子 区 : C 平均 活 性 均 为 1U/ml 
(以 100% ÆR) EX SZAH: V: C 78926-12896, IX : C 68%~128% 。 
EARE, DNA 印迹 技术 .限制 性 片段 长 度 多 态 性 开 


直行 有 


发 生 在 创伤 或 活动 过 久 后 ， 
动 受 限 ,可 引起 局 部 缺 
E LES E n 


引起 下 腹部 


BR ,脓肿 切 开 、 肌 内 注射 


最 


£s QUSE tL FS D 
时 间 V E MEL FS JST [n] 


,其 原理 为 正常 血浆 
子 古 。 据 此 ,如 患者 
而 不 被 正常 血清 纠 
正常 血浆 纠正 , 则 为 


有 助 于 判断 血 友 病 的 


,所 生 女 儿 均 为 携带 者 ;女性 携带 者 与 正常 男 


的 女儿 有 5096 


IVI: C 减少 
查 亦 有 助 于 鉴别 。 


少 和 避免 外 伤 出 
外 科 疾 病 需 行 手 


的 几率 为 致 病 基 因 
生 患 者 与 女性 
分 本 病 外 , 尚 可 


Bar dct 
患者 所 生 的 儿子 和 
发 现 轻 症 患 者 和 致 


和 0 友 病 A 或 血 友 病 B 分 为 重型 (<1%)、 中 型 


V 减少 或 缺乏 。 


血 , 应 避免 使 用 阿司匹林 和 非 
术 治 疗 , 应 注意 在 术 前 、 术 中 


局 部 压迫 止血 ,或 用 纤维 蛋白 泡沫 .吸收 性 明胶 


Hi 


L 


pe 


出血 者 宣 耻 床 休息 


,并 用 夹板 问 定 肢体 ， 


关节 出 血 停止 . 肿 冯 消失 时 ,可行 适当 体 疗 ,以 


3. 替代 疗法 

(1) 因子 加 浓缩 剂 : 系 人 
期 为 8~12 小 时 , 需 每 12 7] NH 
半衰期 为 18-24 小 时 , 常 24 
止 经 血 传播 疾病 ,如 艾滋 病 、 
子 这 制剂 ,如 应 用 最 
血 情 况 时 因子 证 和 因子 信用 : 


~“ 泛 的 第 二 代 重 组 人 
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的 血浆 制备 而 成 ,被 广泛 用 于 血 友 病 A 的 替代 治疗 。 因 子 三 的 半 误 
TIME 1 次 ,每 输入 1U/kg 可 提高 血浆 因子 主 活 性 约 2%。 因 子 下 的 
小 时 输 注 1 次 ,每 输入 1U/kg 可 提高 血浆 因子 区 活性 约 1%。 为 防 
乙 型 和 两 型 肝炎 等 ,目前 临床 上 已 广泛 应 用 基因 重组 人 因子 姬 和 因 

因子 三 制剂 ,进一步 降低 了 病毒 感染 的 风险 。 各 种 出 


pa 
Ht 


参见 表 15-2。 


表 15-2 因子 VI 和 因子 尺 的 剂量 和 使 用 方法 


” ”出 血 程度 
早期 轻 度 出 血 
中 度 出 血 ( 明 显 关节 出 血 、. 轻 
度 创伤 ) 
重度 出 血 ( 颅 内 出 血 .严重 出 
血 .严重 创伤 .大 手术 等 ) 


LAM 


10~ 


可 隔日 应 用 ,直至 止血 
BH 
后 


要 时 再 维持 因子 W 活 性 >3 


5U/kg, 每 12 小 时 1 次 , 共 1~3 次 
20U/kg, 每 12 小 时 1 次 ,连用 2 日 后 


每 次 50U/kg, 每 12 小 时 1 次 , 然 
E FEES PV i TE >50% 5~7 日 , 必 


0% 5-7 日 ” 持 


(2) 冷 沉 淀 :通常 以 200m 
HEE A DE 250mg .一 定量 的 vWF 
疗 , 要 求 与 受 血 者 ABO 血型 


5-10 倍 , 对 血 友 病 A 的 治疗 
(3) 凝血 酶 原 复 合 物 : 含 


(4) 输血 浆 或 新 鲜 全 血 : 


AN ZA dE 


血浆 制 成 ,每 袋 容量 


为 20ml, 含 因子 


相同 
效果 优 于 血浆 。 


及 其 他 沉淀 物 。 用 3 
或 相 容 ,剂量 和 方法 参 


ERR LS 
15-~30U/kg ,每 日 1 次 , 共 1-3 次 
30U/kg, && H. 1 次 ,直至 止血 


TÍ H 80U/kg, 以 后 维持 因子 区 
活性 40% 5-7 日 ,必要 时 再 维 
因子 区 活性 >30% 5~7 日 


三 和 因子 XE 各 80-100U , £f 


F Ifi 


友 病 A 和 血 
阅 表 15-2。 冷 沉淀 9 


AAVIK. X ,可 用 


于 血 友 病 B 的 治疗 。 


友 病 A 患者 需 输 新 鲜 


1U 计算 ; 血 友 病 B 患者 可 
无 条 件 时 ,可 


约 15% 


[ 输 储存 5 XV 
输 给 6 小 时 内 采集 的 全 4 
的 疗效 只 能 维持 2 天 左右 , 仅 适 用 了 
的 血 友 病 A 患者 经 反复 因 


内 的 
1 ,每 次 10ml/k 
症 患 儿 。 


AE 


E 


l) 


浆 , 一 次 输入 量 不 宜 


血浆 或 冰冻 新 鲜血 浆 , 按 lml 1 
过 多 ,以 每 次 1 
P ES T MIS 3 


十 


gT 


^Y 


规 剂量 因子 如 后 无 效 , 常 担 示 有 因 
分 月 
可 直 
形成 ;大 剂量 丙种 球 蛋 白骨 


达 原 剂量 1 倍 以 上 ,其 中 前 
化 凝血 酶 原 复 合 物 , 因 Vla 


EIF OCA z^ REC, Hz HR 


(5) 预防 性 替代 治疗 :根据 196-596 FV 
FVIT ,维持 血浆 浓度 196, JA i 
发 症 及 正常 活动 的 主要 手段 
次 ;40kg/kg ,每 周 2 次 ;或 30kg/kg ,每 


4. 药物 治疗 

(1) 1- 脱氧 -8- 精 氨 酸 
疗 轻 型 血 友 病 A 患者 ,可 减 
注射 ,此 药 能 激活 纤 溶 系统 


0.25ml, 作 用 相同 。 因 其 抗 和 


(2) 性 激素 : 雄性 激素 达 那 唑 (danazol) 和 


F 
日 于 中 和 抗体 ,余下 部 
织 因子 
着 脉 输 注 ;由 免 疫 抑 
可 加 大 因子 区 的 名 
的 


[ 接 与 组 


制剂 ， 


D 
"it. B 


上 反复 出 
5 


而 阻 1 
。 预 


生 治疗 剂量 策略 
j 周 3 次 。 


MEZ (DDAVP): 有 提高 血浆 内 
Je Hn at 


REHA FEU H 


血 的 作用 ,但 其 疗效 均 逊 于 替代 疗法 。 


5. 基因 治疗 ”正在 进 和 


了 动物 实验 和 临床 前 期 验证 。 随 着 研究 的 不 


替代 治疗 
[抗体 存在 。 对 这 些 患 


# 同 作用 活 


型 患 儿 很 少 发 生 


低 钠 血 症 的 可 能 , 故 应 用 过 程 中 
女性 避孕 药 复方 块 诺 酮 均 有 减少 血 友 病 A 患者 出 


ip 
[08] 


JA oic E EVIE 


T 


[ 管 性 血 友 病 (vWD) 等 的 治 


FP FW 含量 是 


次 的 


T i 


H 


方法 是 :GD 增 
挥 止血 作用 ;@@ 活 化 因子 
化 因子 X (Xa), 从 i 
如 环 磷 酰胺 ;@) 用 链球 菌 蛋 白 
达到 止血 目的 。 
发 性 出 血 


者 治疗 


分 发 


; 


i 
H 


的 
晶 


多 采用 渐 增 性 


因子 名 活性 和 


crt agp 
Tfj 监 


而 促使 凝 


,是 重型 患 儿 长 期 预防 出 再 
阶梯 式 方式 :50ug/kg, 每 周 1 


TES 


血浆 含 
Oml/kg 为 宜 。 
E 10%。 ifl 


0 输 注 
FMI S 


E [ 


FM 


an» 


WV 


a) 或 活 


ATE 


活 酶 的 
付 抗体 。 


的 事实 ,定期 输 注 


1 相关 并 


抗 利尿 作用 ,常用 于 治 
症状 ,剂量 为 0.2~0.3pg/kg, 溶 于 20ml 生理 盐水 中 缓慢 静脉 


, 故 需 与 6- 氨基 已 酸 或 氨 甲 环 酸 联 用 。 如 用 滴 鼻 剂 (100kg/ml), 每 次 


测 血 钠 水 平 。 


深入 ,基因 治疗 可 能 成 


为 治愈 血 友 病 的 有 效 手段 。 


【预防 ) 


根据 本 组 疾病 
者 ,通过 遗传 咨询 ， 
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使 他 们 了 人 解 遗 传 规律 ( 


中 的 孕妇 进行 基 


四 分 析 和 产 前 诊断 ， 
血 友 病 患 儿 进行 有 计划 的 家 庭 治疗 非 
UL On HEAORIR. BERZE 
出 血 时 的 处 理 方法 :休息 Crest) DKE 
时 采取 有 效 的 治疗 :立即 输 注 凝 
肿 形成 和 关节 上 畸形 。 MAARA AT 
bey d BEKE RB , JÈ RRR 


[BE] End f XECE E 


(ice), 压迫 (compression )df 高 
忆 子 蔡 代 治疗 ;对 于 
MEURE ANRT 


EE 患 儿 , 亦 可 采取 预防 性 治疗 以 预防 血 


REX 患者 的 家 族 成 员 进行 饰 查 ， 以 确定 可 能 的 其 他 患者 和 携带 
也 有 部 分 患 儿 没 有 家 族 
顺 定 胎 儿 为 血 友 病 ,可 及 时 
重要 ,尤其 适合 我 司 情 。 


E) 运用 现代 诊断 技术 对 家 族 
终止 妊娠 。 在 医师 指导 下 ,对 

除 病情 不 稳定 和 3 岁 以 下 婴 
明 关 知识 的 培 训 , 要 匈 知 当 关 节 
(elevation) (RICE 方案 ); 应 及 


二 ,应 选择 人 身 文 醉 , 不 宜 行 局 


凝血 因子 I 缺乏 症 (Factor XI deficiency), 既 往 称 血 友 病 C, 为 常 染 色 体 隐 性 遗传 ,男女 发 病 


率 没有 明显 差异 。 其 中 
[因子 X[ 缺 乏 症 。 本 病 发 病 率 


2929 1/10 万 ,文献 


弥散 性 


司 的 是 出 血 症状 较 轻 ,关节 、 肌 肉 于 
般 表 现 为 术 后 或 创伤 后 出 
临床 症状 极 轻 而 APTT 延长 较 明 


[il 

友 病 A、 血 友 病 B 不 | 
性 出 少见 ,一 
完全 相关 。 
己 吸 附 的 血浆 部 分 纠正 
水 平 。 一 般 轻 微 出 下 
VERS DSL XA Ai n 
子 洒 血浆 水 平 达 2095-3096. 


iml 
Dn 


管内 凝血 (disseminated intravascular coagulation, DIC) 
在 某 些 致 病 EE 作用 下 ,血液 凝固 机 
内 有 大 量 纤 


许多 疾病 过 程 中 的 一 种 获得 性 出 血 综合 征 。 dps 
制 被 激活 ,凝血 功能 亢进 ,在 毛细 血管 和 (或 ) 小 动 | 


mc 


止血 或 血性 形成 以 


浆 凝 血 因 子 和 血小板 ,同时 激活 了 
从 而 导致 广泛 性 出 血循环 障碍 AE RRA 


集 ,形成 广泛 的 微 血 栓 。 由 于 凝血 过 程 加 速 ， 消耗 了 大 量 
纤维 重 白 溶解 系统 ,引起 继 发 性 纤维 蛋白 溶解 亢进 ， 
自 等 一 系列 临床 表现 。 

病因 和 发 病 机 制 】 

. 病因 Lid 
原虫 等 ;@@ 组 
G Jarla 
a i 
2. 发 病 机 制 
过 程 中 发 挥 关键 作用 。 
为 皮 细 胞 主要 表现 抗 J 
二 和 游离 脂肪 酸 等 都 可 损 
源 性 凝血 系统 ;同时 损伤 能 


化 因素 都 可 诱发 DIC , £ 
EU MASS Jit 
傅 血 反应 RRN ROSE 2 
4 D : 


要 有 :各 种 感染 :包括 细菌 og c s 
RR 、 ZEIT 党 伤 ,大 手术 和 产科 并 发 症 


姜 : 如 和 白血病 .恶性 淋巴 瘤 等 ;© 巨大 血管 


tnim js ond of blood vessels) 损伤 在 内 毒素 敏 DIC 
释放 多 种 生物 活性 物质 ,在 生理 条 件 下 ,血管 
4 病因 ,如 内 毒素 .严重 / 
j 皮 下 组 织 暴 露 , 从 而 激活 因子 闻 ,继而 启动 内 
EF 物质 ,激活 外 源 性 凝血 系统 ,促进 
,但 都 与 血管 内 皮 细 胞 损伤 伴 血 效 洲 血 


j iit ZA ^" 致使 
~ TERT idis Ais t 


7 3 VIL P3 -- IX AE MORARE nit 
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因子 活化 和 族 血 活 酶 类 物质 进入 血液 有 关 。 可 以 概括 地 分 为 下 述 两 个 基本 病理 过 程 。 

(1) 凝血 系统 被 激活 :在 致 病 因子 作用 下 ,机 体 产 生 白 介 素 (IL) -6 和 IL-1 肿瘤 坏 死因 子 V rft 
小 板 活化 因子 等 多 种 前 炎症 因子 ,促使 组 织 因 子 释 放 , 导 致 血管 内 皮 细 胞 损伤 。 内 毒素 可 诱发 
单 核 细胞 产生 组 织 因子 ,组 织 损伤 可 直接 释放 组 织 因 子 , 红 细胞 和 血小板 损伤 可 直接 释放 促 凝 
物质 。 组 织 因 了 结合 并 活化 因子 开 ,进而 激活 外 源 性 凝血 系统 ,这 是 DIC 发 病 的 最 重要 的 机 制 。 
内 皮 细 胞 损伤 后 上 i ,活化 因子 WL, 或 直接 活化 因子 对 ,进而 激活 内 源 性 凝血 系统 。 凝 
血 系 统 激活 后 产生 大 芷 病理 性 凝血 酶 ,使 血液 呈 高 凝 状 态 ,导致 微 循环 内 广泛 血栓 形成 。 

单 核 - 巨 噬 细 胞 功能 损伤 ,不 能 及 时 清除 血液 循环 内 凝血 物质 ;代谢 性 酸 中 毒 可 
使 血管 内 皮 损 伤 并 抑制 肝素 的 抗 凝 作用 ;循环 障碍 时 因 血 液 洲 滞 和 浓缩 , 易 使 血小板 破坏 ,这 些 
因素 均 可 诱发 或 加 重 DIC. 

在 凝血 系统 被 激活 的 同时 ,体内 生理 性 抗 凝 血 因子 被 消耗 和 功能 受 抑制 ,如 抗 凝 血 酶 耳 水 平 
下 降 .蛋白 C 和 和 蛋白 S 水平 下 降 .组 织 因子 通路 抑制 物 (TFPI) 缺乏 ,进一步 促进 微 血 栓 形 成 。 

体内 广泛 性 凝血 过 程 消耗 了 血小板 和 大 量 凝 血 因子 ,使 血液 由 高 凝 状 态 转变 为 消耗 性 低 凝 
状态 引起 出 血 。 

(2) 纤维 蛋白 溶解 亢进 :其 机 制 为 :中 凝血 过 程 中 所 形成 的 纤维 蛋白 沉积 于 微血管 内 和 肝 、 
脾 等 脏 咒 ,刺激 血管 内 皮 释 放 活 化 素 , 并 使 肝 、 脾 等 脏 器 损伤 后 释放 出 纤 溶 酶 原 激活 物 进入 血 
流 ;@ 活 化 的 因子 X 对 能 使 血浆 活化 素 原 转化 为 活化 素 , 并 能 使 血管 舒缓 素 原 转 底 为 血管 舒 绥 
素 , 激 活 纤 溶 酶 原 转 变 为 纤 溶 酶 ;加 缺 氧 和 各 种 引起 DIC 的 原因 通过 交感 神经 - 肾上腺 作用 , 刺 
激 血 管内 皮 释 放 活 化 素 ; 加 病理 性 凝血 酶 能 激活 纤 溶 酶 原 转化 为 纤 溶 酶 ,大 量 纤 溶 酶 导致 纤维 
蛋白 溶解 亢进 。 纤 维和 蛋白 降解 产物 (FDP) 可 干扰 纤维 蛋白 单 体 聚 合 , 又 可 与 血小板 膜 结合 造成 
小 板 功 能 缺陷 ,同时 FDP 还 有 抗 凝血 酶 作用 ,从 而 进一步 损害 凝血 功能 ;加 之 缺 氧 . 酸 中 毒 、 创 
伤 等 ,可 致 部 分 凝血 因子 失 活 ,加 重出 血 倾向 。 
人 上 两 个 基本 病理 过 程 虽 为 相继 发 生 , 但 几乎 同时 并 进 ,而 两 者 的 进展 程度 则 随 病程 的 早 

,早期 以 凝血 过 程 为 证 ,晚期 以 纤 溶 亢进 为 主 。 
因子 并 可 激活 缓 激 肽 诛 ,使 之 转化 为 缓 激 肽 ,导致 小 血管 扩张 和 通 透 性 增加 ,加 之 小 
后 微 循环 受阻 , 回 心 血 量 及 心 排 血 量 减少 而 导致 血压 下 降 , 进 而 发 生 休 克 。 
由 于 血管 内 凝血 所 形成 的 纤维 蛋白 条 状 物 与 网 眼 使 红细胞 通过 时 受到 机 械 损伤 ;同时 红 细 
包 因 缺 血 . 缺 氧 毒素 以 及 表面 有 纤维 蛋白 附着 而 脆性 增加 ,导致 红细胞 变形 .破裂 而 出 现 溶血 
[ 临床 表现 】 
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1. 出 血 最 常见 , 常 为 首发 症状 。 在 病程 的 不 同 阶段 ,有 不 同 的 出 血 表 现 : 高 涛 状态 时 一 般 
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3. 栓塞 ”组织 和 脏 器 的 微 血 栓 使 血 流 阻 滞 , 导 致 受累 咒 官 缺 血 . 缺 氧 .代谢 紊乱 和 功能 障 
碍 ,其 至 坏死 。 临 床 表现 随 受 累 器 官 及 其 受累 程度 的 不 同 而 异 : 中 肺脏 受累 时 可 出 现 呼吸 困难 、 
发 绀 .咯血 .呼吸 衰竭 ,也 可 因 肺 动脉 高 压 而 引起 右 心 衰竭 ;@ 虹 脏 受 累 时 表现 为 尿 少 . 血 尿 , 其 
至 肾 衰竭 ;@@ 骨 肠 道 受累 时 出 现 恶心 . 哎 吐 .腹痛 和 胃 上 肠 道 出 血 等 ;@ 脑 栓塞 时 可 出 现 芽 迷 ,惊厥 
等 。 其 他 如 肝 功 能 障碍 .四肢 末 梢 坏死 .皮肤 坏 着 等 。 

4. 溶血 急性 溶血 表现 为 发 热 . 黄 着 .苍白 乏力. 腰 背 酸痛 .血红 蛋白 尿 等 。 如 溶血 严 
重 , 超 过 骨髓 代 偿 能 力 时 即 出 现 贫血 , 称 为 微血管 病 性 溶血 性 贫血 (microangiopathic hemolytic 
anemia), 

【 实验 室 检查 ] 

实验 室 检 查 为 确诊 DIC 的 依据 。 

1. 反映 消耗 性 凝血 障碍 的 检查 

COD 血小板 计数 减少 : 常 降 至 100 x 10%L 以 下 ,如 呈 进 行 性 下 降 则 更 有 诊断 意义 。 

(2) 出 血 时 间 和 凝血 时 间 延 长 ,但 在 高 凝 状态 时 ,出 血 时 间 可 缩短 

(3) 凝血 酶 原 时 间 (PT) 延长 :超过 正常 对 照 3 秒 以 上 有 意义 (出 生 4 天 内 的 新 生 儿 超过 20 
秒 才 有 意义 )。 

(4) 纤维 蛋白 原 减 少 : 低 于 1.6g/JL 有 意义 ,个 别 高 凝 期 病例 反 可 升 高 超过 4.0g/L。 

(5) 活化 部 分 凝血 活 酶 时 间 (APTT) 延长 :年 长 儿 正常 值 为 42 秒 ,新 生 儿 为 44~73 秒 ,早产 
儿 范 围 更 宽 。APTT 比 正 常 对 照 延 长 10 秒 以 上 才 有 临床 意义 。 高 凝 期 APTT 可 缩短 , 低 凝 期 及 
继 发 性 纤 溶 期 APTT 延长 。 

(6) 抗 凝血 酶 下 (AT- 亚 ) 测定 :AT- 亚 是 重要 的 生理 抗 凝 物 质 , 它 使 凝血 酶 .激活 的 因子 X 失 
去 活性 而 起 抗 凝 作 用 ,在 此 过 程 中 AT- 下 被 消耗 , 故 DIC 早期 血浆 中 AT- 亚 明显 减少 。 正 常 值 为 
809610096 (活性 )。 

C) 因子 三 测定 :DIC EHVI: C 减少 。 

2. 反映 纤维 蛋白 形成 和 纤维 蛋白 溶解 亢进 的 检查 

(1) 血浆 鱼 精 蛋 白 副 凝 试验 (plasma protamine paracoagulation, 3P 试验 ): 血 管内 凝血 时 , 血 中 
纤维 蛋白 单 体 与 FDP 结合 形成 一 种 可 溶性 复合 物 , 鱼 精 蛋白 能 与 FDP 结合 ,使 纤维 蛋白 单 体 从 
复合 物 中 分 离 出 来 ,被 分 离 出 来 的 纤维 蛋白 单 体 又 聚合 成 纤维 蛋白 而 形成 絮 状 沉淀 , 即 3P 试验 
阳性 。 此 试验 在 DIC 早期 时 多 阳性 ,但 晚期 以 纤 溶 亢进 为 主 时 , 因 纤 维 蛋 白 单 体形 成 很 少 ,所 形 
成 的 可 溶性 复合 物 也 少 , 故 3P 试验 常 为 阴性 。 此 外 , 约 20% 脐带 血 3P 试验 阳性 ,第 2 天 后 转 
为 阴性 , 故 新 生 儿 3P 试验 应 在 出 生 2 天 以 后 才 有 诊断 价值 。 有 些 疾病 ,如 恶性 肿瘤 、 肝 肾 疾 病 
及 手术 创伤 后 也 可 出 现 3P 试验 阳性 。 

(2) 优 球 蛋 白 溶解 时 间 : 正 常 血浆 的 优 球 蛋白 含有 纤维 蛋白 原 、 血 浆 素 原 及 其 激活 因子 ,而 
不 含 抗 血浆 素 , 优 球 蛋白 溶解 时 间 缩短 反映 血浆 素 原 及 激活 因子 的 活性 增强 ,表示 纤 深 亢进。 
正常 值 >120 分 钟 ,DIC 纤 深 亢进 时 缩短 , 常 <70 分 钟 。 

(3) FDP 含量 测定 :正常 人 血清 FDP<10mg/L, 超 过 20mg/L 提示 纤 溶 亢进 ,但 不 能 作为 诊断 
DIC 的 指标 。 肺 栓塞 或 动 静脉 栓塞 患者 也 可 升 高 。 

(4) 凝血 时 间 (TT) 测 定 :是 反映 凝血 第 3 阶段 的 试验 ,正常 值 为 20 Eb + 16 秒 , 比 正常 对 昭 
延长 3 秒 以 上 有 诊断 意义 。 
(5) D- 二 聚 体 (D-dimer) 测定 :D- 二 聚 体 是 一 个 新 的 抗原 ,产生 于 纤 维和 蛋白 诛 转 变 成 纤维 
蛋白 时 .纤维 蛋白 交 联 和 交 联 纤维 蛋白 降解 的 过 程 中 。DIC 患者 D- 二 聚 体 异常 升 高 ,此 试验 对 
DIC 有 特异 性 。 

3. 其 他 检查 ” 除 上 述 检 验 项 目 外 ,近年 来 还 开展 了 一 些 对 DIC 有 诊断 价值 的 方法 , 简 述 
TF: 
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(1) 反映 血管 内 皮 细 胞 损伤 的 分 子 标志 物 :如 组 织 因 子 (TF) 和 内 皮 素 -1(ET-1) 等 。 

(2) 反映 血小板 激活 的 分 子 标志 物 :如 血小板 因子 4(PF-4)、B- 血栓 球 蛋 白 (B-TG) 和 a- 颗 
粒 膜 糖 蛋白 (GMP-140) 等 。 

(3) 反映 凝血 和 纤维 蛋白 溶解 激活 的 分 子 标志 物 :如 纤维 蛋白 肽 A(FPA) 和 纤维 蛋 所 
B-B15-42 肽 等 。 

此 外 ,观察 外 周 血 涂 片 中 红细胞 及 血小板 形态 亦 有 一 定 的 诊断 价值 ,如 红细胞 呈 盔 状 、 皱 
缩 三 角形 、 新 月 形 及 碎片 等 有 意义 ; 涂 片 上 有 巨大 血小板 或 有 核 红 细胞 亦 有 一 定 意义 。 

【 诊断 】 

必须 依据 临床 表现 和 实验 室 检 查 结果 进行 综合 分 析 , 才 能 明确 诊断 。@ 临 床 特点 : 患 儿 有 
诱发 DIC 的 原 发 病 存在 此 基础 上 呈现 出 血 倾向 、 征 血管 栓塞 .休克 和 溶血 等 临床 征象 ,或 
对 抗 凝 治疗 有 效 , 即 应 高 度 萝 惕 DIC 的 可 能 性 ;@ 实 验 室 检查 :是 诊断 的 重要 依据 ,应 根据 病情 
及 实验 室 条 件 选 择 检查 项 目 ,对 检查 结果 的 分 析 应 结合 患 儿 的 年 龄 . 原 发 病 性 质 、DIC 不 同 病 程 
等 特点 作出 判断 ,动态 观察 其 结果 变化 对 确立 诊断 的 意义 更 大 。 

如 在 血小板 计数 减少 .凝血 酶 原 时 间 延 长 .纤维 蛋白 原 含量 降低 、3P 试验 阳性 这 4 项 中 有 3 
项 阳性 ,结合 临床 特点 即 可 作出 诊断 ;如 仅 有 2 项 阳性 , 则 需 加 测 血清 FDP 含量 、 优 球 蛋 白 溶解 
时 间 和 凝血 酶 时 间 , 如 其 中 !1 项 阳性 ,结合 临床 特点 也 可 作出 诊断 。 条 件 许可 时 ,测定 AT-IE DÀ 
T ME PERI D- 二 聚 体 等 指标 均 较 为 可 靠 。 

【治疗 】 

早期 诊断 、 及 时 治疗 是 提高 DIC 治愈 率 的 关键 。 

1. 治疗 原 发 病 ”积极 治疗 原 发 病 ,去除 诱发 因素 是 终止 DIC 病理 过 程 的 重要 措施 ,如 果 原 
发 病 及 诱因 没有 消除 ,凝血 异常 将 继续 进行 。 

2. 改善 微 循环 ” 低 分 子 右 旋 糖 醋 不 但 能 扩充 血 容量 ,疏通 微 循环 ,还 有 降低 血液 黏稠 度 UR 
低 血 小 板 黏 附和 抑制 红细胞 凝集 等 作用 ,因而 可 以 改善 微 循 环 ,防止 或 减少 血栓 形成 。 首 次 剂 
量 为 10ml/kg 静脉 滴 注 ,以 后 每 次 5ml/kg, 每 6 小 时 1 次 ,全 日 量 不 超过 30ml/kgs 

3. 纠正 酸 中 毒 ”DIC 多 伴 有 酸 中 毒 ,往往 也 是 肝素 治疗 失败 的 原因 之 一 。 因 此 ,应 及 时 发 
现 酸 中 毒 并 予以 纠正 ,常用 5% 碳酸 氨 钠 。 

4. 应 用 血管 活性 药物 “血管 扩张 剂 可 解除 血管 痉挛 ,改善 微 循 环 ,常用 山 芒 著 碱 . 异 丙 骨 上 
腺 素 和 和 多巴胺 等 。 

5. 抗 凝 治疗 ”其 目的 在 于 阻 断 或 减缓 血管 内 凝血 过 程 的 发 展 。 

QD 抗 血 小 板 凝 集 药物 :此 类 药物 能 阻止 血小板 黏附 和 凝集 ,减轻 微 血 栓 形成 ,从 而 抑制 DIC 
的 发 展 。 人 临床 对 轻型 DIC .疑似 DIC. 而 未 肯定 诊断 者 ,或 高 凝 状态 者 ,在 控制 原 发 病 的 基础 上 可 
单独 应 用 此 类 药物 治疗 。 常 用 药物 有 :@D 阿 司 匹 林 : 剂 量 为 每 日 10mg/kg, 分 2-3 次 口服 ,持续 用 
至 血小板 数 恢复 正常 后 数 日 才 停 药 ;名 双 喀 达 英 ;剂量 为 每 日 10mg/kg, 分 次 口服 。 

(2) 肝素 的 应 用 :肝素 可 与 AT- 亚 结合 成 复合 物 而 起 抗 凝 作用 ,对 凝血 3 个 阶段 均 有 抑制 作 
用 ,并 可 抑制 血小板 聚集 .裂解 和 促使 纤维 蛋白 溶解 。 通 常 在 给 药 1-3 小 时 后 约 50% 因 灭 活页 
失效 ,4~6 小 时 即 经 肾脏 排 完 。 
肝 索 多 在 DIC 早期 应 用 , 凡 有 以 下 指 征 者 即 可 使 用 :中 处 于 高 凝 状态 者 ;@ 有 明显 栓塞 症状 
者 ;G) 消 耗 性 凝血 期 表现 为 凝血 因子 .血小板 .纤维 蛋 身 诛 进行 性 下 降 ,出 血 逐 渐 加 重 、 血压 下 降 
或 休克 者 ;@ 轩 准备 补充 凝血 因子 (如 输血 . 血 桨 等 ) 或 应 用 纤 溶 抑制 药物 而 未 能 确定 促 凝 物质 是 
否 仍 在 发 生 作 用 时 ,可 先 应 用 肝 索 。 
义 下 情况 禁用 或 慎 用 肝素 :Q@ 颅 内 或 疹 髓 内 出 血 、 肺 结核 血 .溃疡 出 血 ;@ 四 伴 有 血管 
损伤 或 新 EJL; © DIC 晚期 以 继 发 性 纤 溶 为 主 者 ; 电 原 有 重度 出 血 症 ,如 血 友 病 等 ; 
人 坊 对 伴 有 严重 肝病 患者 应 用 尚 有 争议 , 较 多 作者 认为 刺 多 利 少 。 笔 记 


n 
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常用 方法 为 每 次 60~125U/kg (1mg=125U), 加 入 等 渗 握 化 钠 或 10% WEER 50- 100ml 中 
注 , 约 1 小 时 滴 完 ,每 4-6 小 时 1 次 ;或 先 以 50-75Ukg 静脉 滴 
争 脉 滴 注 ;或 每 次 50~100U/kg 皮 下 注射 ,每 4~6 小 时 1 次 ,也 可 应 用 低 分 子 肝 素 75UK kg d). 


类 后 每 小 时 以 15-25U/kg XE 


在 应 用 肝素 期 间 必须 密切 观察 病情 并 监测 凝血 功能 ,在 每 次 用 药 前 监测 凝血 时 间 (试管 法 )， 


H25 4 小 时 后 再 测定 1 次 


凝血 时 间 ,要求 凝 血 时 间 控 制 在 20-30 分 钟 以 内 ,如 <20 分 钟 可 加 大 


用 

肝素 剂量 ,如 >30 分 钟 且 出 血 加 重 ,可 能 是 用 基 过 大 ,应 停 用 ,必要 时 静脉 缓慢 注射 鱼 精 蛋白 中 

和 和 ,其 用 量 与 最 后 1 次 肝素 用 
r TA 1 次 鱼 精 蛋白 

停 药 指 征 为 :中 诱发 DIC BUE CL da d 


] 量 相等 (1mg 鱼 精 蛋 白 可 中 和 125U 肝素 ), 若 出 血 仍 不 减轻 ,15 分 


或 缓解 ;2 用药 后 病情 好 转 . 出 血 停 止 ,血压 稳定 ; 


酶 原 时 间 和 纤维 蛋白 原 恢复 正常 或 接近 正常 (前 者 一 般 于 24 小 时 内 恢复 ,后 者 于 1-3 天 
i 41 十 , 即 可 逐渐 减 量 至 停 药 。 用 药 时 间 一 般 可 持续 3-7 天 ， 血小板 回升 缓慢 ( 数 天 至 数 周 ) 


不 宜 作为 停 药 指 征 。 


6. 抗 凝血 因子 的 作用 已 应 用 临床 的 有 : 吕 抗 凝血 ull AT-ID 浓缩 
AT-TIJE AT PEFFE B p 2d ; OEA -C RAR: SERIE 2 PERT H 
合 应 用 取得 了 较 好 的 效果 。 


:用 于 DIC 早期 补充 
或 染 合 并 DIC, 同 肝素 联 


T 


T. 补充 疗法 ”目前 认为 在 活动 性 DIC 未 控制 之 前 ,补充 下 列 成 分 是 安全 的 :经 洗涤 的 浓缩 


红细胞 .浓缩 血小板 和 不 含 凝 血 因 子 的 扩容 剂 ( 如 血浆 蛋白 LI EE CUR 


粉 等 )。 如 果 DIC 


过 程 停止 ( 指 征 是 AT- 亚 测定 值 正常 ) 或 肝素 化 后 仍 持续 出 血 , 此 时 有 必要 补充 凝血 因子 ,可 答 注 


新 鲜 冰 冻 血 浆 ,凝血 酶 原 复合 物 等 。 
8. 抗 纤 溶 药物 “此 类 
入, 从 而 防止 纤维 蛋白 溶解 亢进 性 出 血 。DIC 时 继 发 性 纤 溶 亢进 是 机 体 防止 血管 内 凝血 的 一 种 


药物 的 于 


作用 是 阻 得 纤 深 酶 原 转 变 为 纤 海蓝 ,抑制 纤维 蛋白 的 分 


生理 性 保护 功能 ,有 助 于 防止 或 消除 血管 内 纤维 蛋白 栓塞 ,因此 在 DIC 时 ,特别 是 在 早期 高 凝 状 


ES 


态 ,应 禁用 抗 纤 溶 药物 ; 若 ; 
剂 ,可 能 有 助 于 DIC 后 期 和 
缓慢 静脉 注射 或 稀释 后 静 


病情 发 展 并 出 现 以 纤 溶 为 主 时 ,最 好 在 肝素 化 的 基础 上 慎 用 纤 深 抑制 
治疗。 一 般 可 选用 6- 氨基 己 酸 (EACA), 每 次 剂量 为 0.08~0.12g/kg， 
永 滴 注 , 亦 可 采用 对 羧基 共 胺 (PAMBA)、 氮 甲 环 酸 或 抑 肽 酶 。 


9. libe iip E 
如 果 因 治疗 原 发 病 需 要 


在 DIC 时 是 否 应 该 使 用 糖 皮质 激素 尚未 取得 一 致意 见 。 一 般 认 为 
可 在 肝素 化 的 基础 上 慎 用 。 


I 


OR HE) 


第 六 节 ”急性 白血病 


白血病 (leukemia) 是 造血 组 织 中 某 一 血细胞 系统 过 度 增生 ,浸润 到 各 组 织 和 器 官 ,从 而 引起 


一 系列 临床 表现 的 恶性 血 
病 的 发 生 率 为 3110 万 ~4/ 
i 3%~5% 

USES ] 

病因 尚未 完全 明了 n 


1， 病 毒 感染 ZFS 
AZE T RE E LJA 


PLII 4E CHTLV), n] d]; 
2. 理化 因素 在 曾经 


液 病 , 是 我 国 最 常见 的 小 儿 恶性 肿瘤 。 据 调查 ,我 国 <10 岁 小 儿 白 血 
0 万 ,男性 发 病 率 高 于 女性 。 急 性 白血病 占 9092-9500 ,慢性 白血病 仅 


能 与 下 列 因 素 有 关 。 
究 已 证 明 属 于 RNA 病毒 的 道 转录 病毒 (retrovirus), XERA X T ANAU 


:放射 治疗 胸腺 肥大 的 小 儿 中 ,让 血 病 发 生 染 较 正 常 小 儿 高 10 售 ; 奸 娠 


妇女 照射 腹部 后 ,其 新 生 儿 的 白血病 发 病 染 比 未 经 照 时 者 高 17.4 傍 ” 菜 及 其 衍生 物 、 氨 窒 素 . 保 
AEN C 双 吗 啉 和 细胞 毒药 物 等 均 可 诱发 急性 白血病 


3. 遗传 素质 ”在 某 些 总 


gets ULP ane CA n hb Le APE SH ALIE TES Aie Je X 
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性 再 生 障 碍 性 贫血 伴 有 多 发 畸形 (Fanconi 贫血 ) 先 天 性 远 端 毛细 血管 扩张 性 红斑 证 (Bloom 综 
合 征 ) 以 及 严重 联合 免疫 缺陷 病 等 ,其 患 白血病 的 发 病 率 比 一 般 小 儿 明显 增高 。 此 外 , 同 卵 挛 生 
儿 中 一 个 患 急 性 白血病 , 另 一 个 患 白 血 病 的 几率 为 20% , 比 双 卵 挛 生 儿 的 发 病 率 高 12 倍 。 以 上 
现象 均 提示 白血病 的 发 生 与 遗传 素质 有 关 。 

【 发 病 机 制 | 】 

ii 尚未 完全 明了 .下 列 机 制 可 能 在 白血病 的 发 病 中 起 重要 作用 。 

. 原 癌 基 因 的 转化 ”人 类 和 许多 哺乳 动物 的 染色 体 基因 组 中 存在 原 癌 基 因 ( 又 称 细胞 癌 
inda 圭 况 时 ,其 主要 功能 是 参与 调控 细胞 的 增殖 分 化 和 衰老 死亡。 机 体 在 致癌 因素 
的 作用 下 , 原 瘤 基因 可 发 生 点 突变 .染色 体重 排 或 基因 扩 增 ,转化 为 肿瘤 基因 ,从 而 导致 白血病 
的 发 生 。 

2. 抑 癌 基因 畸变 ”正常 人 体内 存在 抑 癌 基因 ,如 RB, P53, P16, WTI 等 , 当 这 些 基因 发 生 突 
变 .缺失 等 变异 时 ,失去 其 抑 癌 活性 ,造成 癌 细 胞 异常 增殖 而 发 病 。 

3. 细胞 凋 亡 受 抑 ”细胞 凋 亡 是 在 基因 调控 下 的 一 种 细胞 主动 自我 消亡 过 程 ,是 人 体 组 织 器 
官 发 育 中 细胞 清除 的 正常 途径 。 当 细胞 凋 亡 受到 抑制 或 阻 断 时 ,细胞 没有 正常 凋 亡 而 继续 增殖 
导致 突变 。 研 究 发 现 ,急性 白血病 时 抑制 凋 亡 的 基因 (如 Bel-2, Bel-XL 等 ) 常 高 表达 ,而 促进 凋 
亡 的 基因 (如 P53, Fas, Bax 等 ) 表达 降低 或 出 现 突变 ;此 外 ,特异 染色 体 易 位 产生 的 融合 基因 也 
可 抑制 细胞 凋 亡 (如 M, 中 的 PML/RARa 融合 基因 )。 由 此 可 见 , 细 胞 凋 亡 受 抑 在 白血病 发 病 中 
起 重要 作用 。 

4.“ 二 次 打击 ”学 说 即 患 儿 具 有 两 个 明显 的 间隔 或 大 或 小 的 短暂 接触 窗 ,一 个 在 子宫 内 
(白血病 可 有 染色 体重 排 ); 另 一 个 在 出 生 后 ,以 致 产生 第 二 个 遗传 学 改变 ,从 而 导致 白血病 细胞 
的 全 面 爆发 (图 15-1)。 
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15-1 儿童 白血病 的 发 病 模式 


【分 类 和 分 型 】 

急性 白血病 的 分 类 和 分 型 对 于 诊断 ,治疗 和 提示 预后 都 有 意义 。 根 据 增生 的 白细胞 种 类 的 
不 同 ， 可 分 为 急性 淋巴 细 j 胞 白血病 (ALL) RR 性 非 淋 巴 细 胞 白血病 (ANLL) 两 大 类 ,前 者 约 占 小 
儿 白 血 病 的 70%~859%。 目 前 , 常 采 : CD. fe E^ (了), 细 胞 遗传 学 (C) 和 分 子 生物 学 (M)， 
即 MICM 综合 分 型 ,以 指导 治疗 和 提示 预后 。 

. 急性 淋巴 细胞 白血病 (ALL) 

(1) 形态 学 分 型 (FAB 分 型 ): 根 据 原 淋 巴 细胞 形态 学 的 不 同 ,分 为 3 种 类 型 :DD LI 型 :以 小 
细胞 为 主 ， MS 为 6.6um, 核 染色 质 均匀 AAE ; 2 £74 R 7] 1 98 2G K IKA 
泡 不 明显 » L2 出 :以 大 细胞 为 主 , 大 小 不 一 ,其 平均 直径 为 8.7hm, 核 染色 质 不 均匀 . 核 形 不 
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规则 ; 核 仁 一 个 或 数 个 , 较 大 ; 胞 浆 量 中 等 , 胞 奖 空 泡 不 定 。@@ L3 型 :以 大 细胞 为 主 ,细胞 大 小 一 
致 , 核 染 色 质 星 细 点 状 ,均匀 ; 核 形 规则 , 核 仁 一 个 或 多 个 ; 胞 浆 量 中 等 , 胞 浆 空 泡 明显 。 上 述 3 
型 中 以 LI 型 多 见 , 占 80% 以 上 ;1L3 型 最 少 , 占 4% 以 下 。 

(2) 免疫 学 分 型 :应 用 单 克隆 抗体 检测 淋巴 细胞 表面 抗原 标记 ,一 般 可 将 急性 淋巴 细胞 白 血 
病 分 为 T.B 两 大 系列 。 

1)T 系 急性 淋巴 细胞 白血病 (T-ALL): 约 占 小 儿 ALL 的 109%~15%。 具 有 阳性 的 TT 淋巴 细 
胞 标志 ,如 CD1、.CD3、CD5 .CD8 和 TdT( 末 端 脱氧 核糖 核酸 转换 梅 ) BAPE- 

2) B 系 急性 淋巴 细胞 白血病 (B-ALL): 约 占 小 儿 ALL 的 80%~90%。 此 型 又 分 为 3 种 亚 型 ; 
早期 前 B 细胞 型 (early Pre B-ALL):HLA-DR , CD79a, CD19 和 (或 JCyCD22( 胞 浆 CD22) 阳性 ; 
SmIg、Cylg 阴 性 ,@ 前 B 细 胞 型 (Pre B-ALL):CyIg 阳 性 ;Smlg 阴性 ;其 他 B 系 标志 及 HLA-DR 阳性 。 
GERA B. 细胞 型 (B-ALL):SmIg 阳性 ;CyIg 阴性 ;其 他 B 系 标记 及 HLA-DR 阳性 。 

3) 伴 朋 系 标志 的 ALL(My'-ALL): 本 型 具有 淋巴 系 的 形态 学 特征 ,以 淋巴 系 特 异 抗原 为 

主 , 但 伴 有 个 别 .次 要 的 据 系 特异 抗原 标志 ,如 CD13 .CD33 .CD14 等 阳性 - 
(3) 细胞 遗传 学 改变 : 主要 有 :@D 染 色 体 数目 异常 :如 入 45 条 的 低 二 倍 体 , 或 宇 47 条 的 高 二 倍 
体 ;@ 染 色 体 核 型 异常 :如 12 号 和 21 号 染色 体 易 位 , 即 t(12;21) AMLI-TEL CETV6-CBFA2) RA 
基因 ;9 号 和 22 号 染色 体 易 位 , 即 1(9:22YBCR-ABL 融合 基因 ;或 1(4:11YMLL-AF4 柄 合 基因 等 。 
(4) 分 子 生物 学 改变 ;主要 有 :中 免疫 球 蛋 白 (Ig) 重 链 (IgH) 基因 重 排 ;@T 淋巴 细胞 受 体 基 
E] (TCR) 片段 重 排 ;@ ALL 表达 相关 的 融合 基因 。 在 ALL 的 发 病 过 程 中 ,一 些 遗 传 改变 使 造血 
干细胞 定向 分 化 阶段 失控 ,例如 :BCR/ABL 融合 基因 ;E2A-PBX 融合 基因 。 当 发 生 概 合 性 转录 
于 子 后 ,该 因子 干扰 了 正常 造血 干细胞 的 自我 更 新 和 增殖 ,例如 TEL-AML1 融合 基因 ;MLL 基因 
易 位 等 。 染 色 体 重 排 未 必 足 以 发 生 白血病 ,但 若 这 些 变异 与 以 下 一 些 突变 一 起 发 生 , 则 发 生 疾 
病 , 包 括 FIT-3 受 体 ,肿瘤 抑制 因子 P53 .P16 等。 

(5) 临床 分 型 :国内 外 一 般 按 临床 特点 将 儿童 ALL. 分 为 3 型 ,但 不 同 地 区 的 具体 分 型 标准 略 
有 差别 。 

德国 柏林 -法兰克 福 - 蒙 斯 特 (Berlin-Frankfurt-Munster, BEM) 的 临床 分 型 标准 已 广 为 人 们 
所 接受 。 

1) 标 危 型 急性 淋巴 细胞 白血病 (SR-ALL): 中 泌 尼 松 7 天 反应 佳 ,第 8 天 外 周 血 幼稚 细 
胞 «1.0 x 10/L; DER m 1:22 ,«6 岁 ; ®© WBC<20 x 107L; 四 诱导 化 疗 第 15 K Ei M, ORW + 
幼 淋 <5%) 或 M, ( 原 淋 + 幼 淋 为 5%~25%);@ 诱 导 化 疗 第 33 RERE M, 

2) 中 危 型 急性 淋巴 细胞 白血病 (IR-ALL):g 泌 尼 松 反应 佳 ,第 8 天 外 周 血 幼 稚 细胞 <1.0 x 
107L; 四 年 龄 «1,260 ,G) WBC 宇 20 x 107L; 图 诱导 化 疗 后 +15 KFB M, 或 M; 器 诱导 化 
疗 后 +33 天 骨骼 M; © T-ALL; ORIA SR 标准 ,但 诱导 化 疗 后 +15 KE BE M, OI + 4] 
Wk 2592), 而 诱导 化 疗 后 +33 天 骨髓 MI。 

3) 高 危 型 淋巴 细胞 白血病 (HR-ALL): 至 少 符合 以 下 一 点 :Q@ IR 且 诱 导 化 疗 后 +15 X 
Eria MGE SR 及 诱导 化 疗 后 +15 KEREM) @ 泌 尼 松 反应 差 ,+8 天 外 周 血 幼稚 细胞 二 1.0 x 107L、 
© +33 天 骨髓 M, 8X Mao 0 t1(9:22) (BCR/ABL) 3k ((4:11) (MLIL/AF4) 异常 加 诊断 时 有 积 丸 
和 白血病, 化疗 33 天 评价 未 完全 恢复 者 ,应 于 诱导 阶段 结束 时 再 评估 (可 疑 考 应 行 役 丸 活检 ; 
细胞 学 检查 ), 证 实 诊断 者 按 高 危 方案 治疗 。@ 诊 断 时 有 纵隔 大 肿块 ,化 疗 33 天 评价 未 完全 恢复 
者 ,应 于 诱导 阶段 结束 后 1 周 内 再 行 MRUCT 评估 (可疑 者 应 行 肿块 活检 病理 细胞 学 检查 ), 证 实 
诊断 者 按 高 危 方案 治疗 。Q@ 诊 断 时 已 合并 中 枢 神 经 系统 白血病 。 

2. 急性 非 淋巴 细胞 白血病 (ANLL) 

(1) 形态 学 分 型 (FAB 分 型 ) 

1) 原 粒 细胞 微分 化 型 (M6): 骨 骨 中 原始 细胞 三 90%, 无 Auer 小 体 。 


2) 库 粒 细胞 白血病 未 分 化 
下 各 阶段 细胞 极 少见 ,可 见 Aue 

3) 原 粒 细胞 白血病 部 分 分 
一 的 中 幼 粒 A cR o, PRESE 2 
幼 粒 细胞 . 

4) 颗粒 增多 的 早 幼 粒 细胞 
浆 多 少 不 一 , 胞 桨 中 的 颗粒 
(M4,) RII AS Rz (Man) 

5) 粒 -单个 细胞 白血病 (N 


胞 2096 ; Iii fy .幼稚 单 核 细胞 和 单 ; 


幼 粒 细胞 >10%6。 除 以 上 特点 外 
6) 单 核 细胞 白血病 (Ms): 
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78 (M): E fbl HP JEURI HE = 9096 , 早 幼 粒 细胞 很 少 ,中 幼 粒 细胞 以 
r 小 体 。 
化 型 (MD): 骨 散 中 原 粒 和 早 幼 粒 细胞 共 占 50% 以 上 ,可 见 多 少 不 
VIE, RT JL Auer JME; Ma 型 骨 角 中 有 较 多 的 核 浆 发 育 不 平衡 的 中 


白血病 (M;): 骨 髓 中 颗粒 增多 的 异常 早 幼 粒 细胞 占 30% 以 上 , 胞 


形态 分 为 粗大 密集 和 细小 密集 两 类 , 据 此 又 可 分 为 两 型 , 即 粗 颗粒 型 


) 


:骨髓 中 幼稚 的 粒 细胞 和 单 核 细 胞 同时 增生 ,原始 及 幼稚 粒 细 
细胞 宇 20%; 或 原始 、 幼 稚 和 成 熟 单 核 细胞 >30% , 原 粒 和 早 
`, 骨 售 中 异常 嗜 酸性 粒 细胞 增多 。 

骨 血 中 以 原始 幼稚 单 核 细 胞 为 主 。 可 分 为 两 型 :未 分 化 型 : 


L 


Jes fs PAZ 2T GL 2 E , 8096; DAI 2 TUE : EG HP Ts Je HEA A >30% ,原始 单 核 细 胞 


«8096. 


7) 红牛 血 病 (Mo): Br Ff ZAE >50% ,以 原始 及 早 幼 红细胞 为 主 , 且 常 有 巨 幼 样 变 ; 原 


粒 及 早 幼 粒 细胞 >30% -外 周 血 可 见 幼 红 及 幼 粒 细胞 ; 粒 细 胞 中 可 见 Auer 小 体 。 
8) 急性 巨 核 细胞 白血病 (M?): 骨 和 英 中 原始 巨 核 细胞 3090 ; 外周 血 有 原始 巨 核 细 胞 。 


(2) 免疫 
化 物 酶 ) Se tol 


my 


分 型 :急性 非 淋 巴 细胞 M,- Ms 型 可 有 CD33, CD13, CD14, CD15, MPO GE RESTE SC 
标志 中 的 一 项 或 多 项 阳性 ,也 可 有 CD34 阳性 。 其 中 CD14 多 见于 单 核 细胞 系 ， 


M, 可 见 血 型 糖 蛋 白 A 阳性 ,Mj 可见 血小板 膜 抗 原 Ib/ 夺 a(GPIIb/Ha) 阳 性 和 (或 )CD41、CD68 阳性 。 


(3) 细胞 遗传 学 改变 :中 染 


色 体 数目 异常 :以 亚 二 倍 体 为 主 , 超 二 倍 体 较 少 ;@ 常 见 的 核 型 


改变 有 +1(9:11)YMLL-AF9 融合 基因 (常见 于 Ms);t(11:19YENL-MLL 融合 基因 ;t(8:21YAML- 
ETO 融合 基因 (Ma 的 特异 标记 );t(15:17YPML-RAR, MA ÆA M, 的 特异 标记 );inv16 (多 见 


于 MsEo) 等 。 


(4) 临床 分 型 :BFM 协作 组 只 分 标 危 和 高 危 。 标 危 :FAB 分 型 的 Ma, M Eo 4? Auer 小 体 的 
Mi 或 M: ,同时 以 标准 化 疗 方案 诱导 第 15 天 骨 角 原始 细胞 <5% (M3 除外 ), 其余 归 入 高 危 。 国 
际 多 个 协作 组 建议 :有 下 列 预 后 良好 核 型 者 为 标 危 :t (8;21) (422; q22ANLLI/ETO .t (15; 17) 


(q22;q11-21 PML/RARa,t(9;11 
MYHII。 
【 临床 表现 ) 


) (p22;q23 MLL/AF9 ,inv16 (p13;q22 Jt (16; 16) (p13; q22)CBFB/ 


各 型 急性 向 血 病 的 临床 表现 基本 相同 ,主要 表现 如 下 。 


Us ER HH IL SE ; IIo RUB JLU EAR 

2. RI ”多 数 患 儿 起 病 时 
不 伴 寒战 . 发 热 原因 之 一 是 E 
高 热 。 

3. 贫血 
要 是 由 于 骨 艇 造血 干细胞 受到 | 

4. Hm ARAR EA 
DR (AT EAN H L, y 5 po PET 
EUER CL AZ E nfl f a 7] bc) ^ 
维 


EEPE RE ifi Nc RH A] g^ V S 


EVER IM ; Ao ER SAGE ML A 


B. SUBIECTO EEH HARR ZH ARIEF orbs 
类 似 风湿 热 的 骨 关 节 痛 为 首发 症状 。 

有 发 热 , 热 型 不 定 , 可 低热 ,不 规则 发 热 . 持 续 高 热 或 好 张 热 ,一 般 
血 病 性 发 热 , 多 为 低热 且 抗生素 治疗 无 效 ; 另 一 原因 是 感染 ,多 为 


出 现 较 时 ,并 随 病 情 发 展 而 加 重 , 表 现 为 巷 白 \ 虚 弱 无 力 、 活 动 后 气 促 等 。 贫 血 主 


抑制 所 致 、 

1 血 多 见 , 表 现 为 紫 巍 ARE de Ha a 齿 埠 出 血 , 消 化 道 出 血 和 血 
的 重要 原因 之 一 -出血 的 主要 原因 是 :中 骨 舌 被 卢 血 病 细 胞 浸润 ， 
:成 减少 和 功能 不 是 ;四 白血病 细胞 浸润 肝脏 ,使 肝 功 能 受 损 , 纤 
划 生 成 不 是 ;号 感 染 和 白血病 细胞 浸润 ,使 毛细 血 生 通 
凝血 。 在 各 类 型 白血病 中 ,以 M 型 白血病 的 出 血 最 为 显著 - 
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5. 和 白血病 细胞 浸润 引起 的 症状 和 体征 
(1) 肝 、 脾 ,淋巴 结 肿 大 :白血病 细 朋 
白血病 尤其 显著 。 肿 大 的 肝 
限于 颈 部 T 、. 腋 下 和 腹股沟 和 ias dl 
淋巴 结 肿 大 引起 压迫 症状 而 发 生 


包 浸润 多 发 生 于 肝 、 
` 脾 质 软 , 表 面 光 滑 ,可 有 压痛 


脾 而 造成 其 有 种 大 ,这 在 急 
- 全 身 浅 表亲 巴结 
急性 淋巴 细胞 白血病 绞 为 显 半 有 时 因 纵 隔 
a mi Es Wk [e vr BH 


(2) 骨 和 关节 浸润 :小 j 


见 。 约 25% 的 患 儿 以 四 肢 长 骨 、 
关节 痛 , 局 部 红肿 现象 多 不 明显 
骨 冯 的 原因 主要 与 骨骼 腔 内 所 
Js X 线 检查 可 见 肯 质 踊 松 溶解 ， 

) 中 枢 神经 系统 浸润 : 白 
(central nervous system leukemia, CNS 


居多 数 化 疗 药物 不 能 透 过 血 脑 屏 


的 发 4 


增高 ,这 在 急性 淋 


o pom 年 联合 ips 
Viet la 25 EA L3 MEL f 


比 疗 后 缓解 期 。 它 是 导致 急性 
证 状 为 版 内 不 增高 
i 神经 核 或 神经 根 时 

Sk SE KAEA 


(4) SEALI: ALIX A 
囊肿 大 fué , PARKA 5 


E 
zk 


(5) RERA Le c PER 


细胞 白血病 局 部 浸润 形成 


[ 实验 室 检查 】 


1. 外 周 血 象 ”红细胞 及 血红 蛋白 均 
多 较 低 ,少数 正常 , 偶 在 外 周 血 中 见 到 有 核 红 细胞 。 
减少 ,但 在 整个 病程 中 白细胞 数 可 有 增 减 变 化 。 白 


小 板 减 少 


2. BER ”骨骼 检查 是 和 
的 原始 及 幼稚 细胞 极度 增生 ; 
F PA ere quete 
HLI F 
OD 过 氧化 物 酶 :在 早 幼 阶 县 
胞 和 浆 细 胞 均 为 阴性 :各 类 型 4 


3. 组 织 化 学 染色 常 


(2) MERN 


F1 »0. M odes 2 


S 1 血 病 (testis leukemia, TL), 表现 为 
gi MEAE AU. TESTIS 26 E 
原因 


ei 乃 存 在 ,因而 venim a 
E m, 


或 肝 . 肾 . 肌 肉 等 ,在 局 部 时 块 状 隆 起 


KE ANE ATE TRO CN Ru a 


BERE AE IW HIE 
3OB AE PERIAATE f o BERG a 
DR SETIR SE; WARA I se Th n T HE PRU IC 


(6) 其 他 器 官 浸润 :少数 患 儿 有 皮肤 温润 ,表现 为 丘疹 、 
心脏 扩大 传导 阻 滞 ,心包 积 液 和 心力 
等 ;肾脏 浸润 可 引起 肾 肿 大 、 和 蛋白 尿 


EWA ,这 在 急性 单 核 细 胞 白血病 较为 常见 。 


7 诊断 和 评定 疗效 包 
红细胞 和 所 i 核 细胞 减 


WAP. 


isciliu 


at 
SE H 


使 患 儿 的 寿命 得 


€ 


e 


发 生 于 病程 的 任何 阶段 ,但 多 


包 


病 组 胞 浸润 眶 骨 、 鼎 上 骨 、 
JJ ifii 55 t (6, nn : 


matis 50% 以 上 JIEREN 


类 示 原 始 细胞 和 幼稚 细胞 占 多 数 . 


E 


对 RIZKA 


Jit 
VE me" JL BER RAI 


"A MESE EVA irme 3l 
Et VUE ARAE B 
psum P - 4 ss 
AUG 8 B P e y BFE ; ui C SÉ 
iiS HE 


f: pesar 
IBEPE, T 细胞 强 阳 性,B 细胞 阴 


qe ipeo 单 核 细 | 


| 胞 类 型 


E 及 成 强 单 核 细胞 为 弱 阴 性 ; 淋 


Vif tM. Ek CUR BS pH o n 


性 淋巴 细胞 
度 肿 大 ,但 多 局 


病 细胞 侵犯 . 故 患 儿 骨 .关节 疼 痢 较为 党 
三 疼 首 为 首发 症状 . Hop BA) AL S dis 
。 骨 和 关节 痛 多 见于 急性 淋巴 细胞 白血病 。 
Taft SUUS Joc EA e Mis 
DUNS FEE NA n te 
HAE RISE D 5 ptu HIC d 
的 进展 


走 性 


骨 


血 病 


人 延长 ,但 
"edP Wr". fli CNSL 


见于 


和 膜 时 可 出 现 脑膜 刺激 
可 引起 横贯 性 损害 而 和 致 蕉 次 。 此 外 ， 
nm ibo] 玉 力 增高 ;细胞 数 10 x 109 


SAU 


出 血 
和 口 


ym 血色 素性 贫血 。 网 织 红 细胞 数 大 


"n 或 
ill 


血 病 


^ft 


eu 


出 胞 
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G) 碱 性 奋 酸 酶 成熟 粒 细胞 中 此 酶 的 活性 在 急性 粒 细胞 白血病 时 明显 降低 ,积分 极 低 或 为 
0; 在 急性 淋巴 细胞 白血病 时 积分 增加 ;在 急性 单 核 细胞 白血病 时 积分 大 多 正常 。 


(4) 苏丹 黑 : 此 染色 结果 与 过 氧化 物 瑚 染色 的 结果 相似 :原始 及 早 幼 粒 细胞 阳性 ; 原 淋巴 细 
胞 明 性 ;原单 悦 细 胞 弱 阳 性 
(5) Wisi 原始 粒 给 


为 阴性 , 早 幼 粒 细胞 以 后 各 阶段 粒 细胞 为 阳性 ; 原始 及 幼稚 淋巴 细胞 
约 半数 为 强 阴 性 , 余 为 阳 1 A 细胞 多 为 阳性 。 

(6) 非特 如 性 酯 瑚 ( 茶 酚 酯 .NASDA): 这 是 单 核 细 胞 的 标记 酶 ,幼稚 单 核 细 胞 强 阳 性 ,原始 粒 
细胞 和 显 幼 粒 细 胞 以 下 各 阶段 细胞 为 阳性 或 弱 阳 性 ,原始 淋巴 细胞 阴性 或 弱 阳 性 。 

4. 溶菌 酶 检查 ”血清 中 的 溶菌 酶 源 于 破碎 的 单 核 细胞 和 中 性 粒 细胞 ,测定 血清 与 尿 
液 中 溶菌 酶 的 合生 可 以 协助 鉴别 白血病 的 组 。 正 常人 血清 含量 为 4~20mg/L; 尿 液 中 不 含 
此 酶 。 在 急性 单 收 细胞 白血病 时 ,其 血清 及 万 [ 吉明 显 增高 ;急性 粒 细胞 白血病 时 
中 度 增 高 ;急性 淋巴 细胞 白血病 时 则 减少 或 正常 。 

【 诊断 和 鉴别 诊断 】 
列 根据 临 床 表 现 . 血 象 和 骨 散 象 的 改变 即 可 作出 诊断 。 发 病 早期 症状 不 典型 ,特别 
是 白细胞 数 正常 或 减少 者 ,其 血 涂 片 不 易 找到 幼稚 白细胞 时 ,可 使 诊断 发 生 困难 。 须 与 以 下 疾 
病 鉴 别 

1. 再 生 障 碍 性 贫血 ”本 病 血 象 基金 血细胞 减少 ; 肝 、 脾 、 淋 巴结 不 肿 大 ; 骨 骨 有 核 细 胞 增 和 
低下 ,无 幼稚 和 由 细胞 增生 - 
2. 传染 性 单 核 细 胞 增多 症 ”本 病 肝 . 脾 .淋巴 结 常 肿 大 ;白细胞 数 增高 并 出 现 异 型 淋巴 细 
胞 , 易 与 急性 淋巴 细胞 白血病 混 活 。、 但 本 病 病 程 经 过 一 般 和 良好 , 血 象 多 于 1 个 月 左右 恢复 正常 ; 
血清 嗜 异 性 凝集 反应 阳性; 骨 艇 无 白血病 改变 、 


典型 病 


n 


3. 类 白血病 反应 ”为 造血 系统 对 感染 .中毒 和 浴血 等 刺激 因素 的 一 种 异常 反应 ,以 外 周 血 


出 现 幼稚 白细胞 或 白细胞 数 增 高 为 特征 。 当 床 发 疾病 被 控制 后 , 血 象 即 恢复 正常 。 此 外 ,根据 
和 小 板 数 多 正常 ;和 白细胞 中 有 中 毒性 改变 ,如 中 毒 颗粒 和 空 泡 形成 ;中 性 粒 细胞 碱 性 磷酸 酶 积分 
显著 增高 等 可 与 白血病 区 别 . 
4. 风湿 性 关节 炎 有 发 热 KTERE D KREEK IKRA, 
治疗 】 
急性 白血病 的 治疗 主要 是 以 化 疗 为 主 的 综合 疗法 ,其 诛 则 是 早期 诊断 .早期 治疗 ;应 严格 区 
分 白血病 的 类 型 FEN 选用 不 同 的 化 疗 方案 和 相应 的 药物 剂量 ;采用 早期 连 度 化 疗 和 
分 阶段 长 期 规范 治疗 的 方针 。 同 时 要 星期 防 汉中 枢 神经 系统 白血病 和 举 丸 白血病 ,注意 支持 疗 
法 。 持 续 完 全 缓解 2-3 年 者 方 可 停止 治疗 。 
1. 支持 疗法 
A) 防治 感染 :在 化 疗 阶段 ,保护 性 环境 隔离 降低 院内 交叉 感 ; 
感染 时 ,应 首选 强力 : 素 以 控制 病情 ,并 根据 药物 敏感 
者 ,可 选用 搞 [28 9. n WS PER B SX sr Een f “者 可 选用 抗 病毒 药 
物 , 如 阿 昔 洛 囊 .更 茜 洛 韦 等 治疗 ;怀疑 并 发 卡 氏 肺 开 虫 肺炎 者 ,应 选用 复方 磺 胶 息 吐 唑 。 
(2) 成 分 笨 血 :明显 贫血 者 可 输 红细胞 ; 因 血 小 板 减 少 而 致 出 血 者 ,可 答 浓 缩 血 小 板 、 有 条 
伯 时 可 的 情 静 脉 输 注 丙种 球 蛋白 。 
(3) 集落 刺激 因子 :化 疗 期 间 如 骨 船 抑制 明显 ,可 子 G-CSF 等 集落 刺激 因子 。 
(4) 高 尿酸 血 症 的 防 洽 : 在 化 疗 早期 ,由 于 大 量 自 血 病 细 胞 破坏 分 解 南 引起 高 尿酸 血 症 , 导 
笃 尿 酸 结 在 梗阻 少 炭 或 急性 肾 衰 竟 , 故 应 注意 补充 水 分 。 为 预防 高 尿酸 血 症 , 可 口服 别 哑 哈 醇 
Callopurinol ) 


(5) 其 他 :在 治疗 过 程 中 ,要 增加 营养 。 有 发 热 B i SE PER ACR SEDE ELE UL LU a S 


意 鉴 别 。 


效果 。 并 发 细菌 性 
UER, JERIA 


第 十 五 造血 系统 疾病 


感染 和 黏膜 糜烂 。 并 发 弥散 性 血管 内 凝血 时 ,可 用 肝素 治疗 - 

2. 化 学 药物 治疗 (化 疗 ) 目的 是 杀 灭 白血病 细胞 ,解除 白血病 细胞 浸润 引起 的 症状 ,使 病 
情 缓解 并 巩固 治疗 效果 ,减少 耐 药 而 治愈 。 
ALL 的 化 疗 : 高 危 (HR), 中 危 (IR) 和 标 危 (SR) 的 小 儿 ALL 均 需 经 历 下 列 阶段 的 治疗 : 
D 诱导 治疗 :诱导 缓解 治疗 是 患 儿 能 和 否 长 期 无 病 生 存 的 关键 , 震 联 合 数 种 化 疗 药物 ,最 大 
银 度 地 杀 灭 白血病 细胞 ,从 而 尽快 达到 完全 缓解 。 不 同治 疗 协作 组 的 方案 略 有 不 同 ,但 基本 方 
案 如 下 :长 春 新 碱 (VCR)1.5mg/m ,静脉 注射 ,每 周 1 次, 共 4 次 ,于 化 疗 的 第 8 JE Cde, FIED, di 
das, day f FH LAE t DNR)30mg/m/ ,静脉 滴 注 ,于 de~dio 或 d, 起 每 周 1 次 共 2-4 次 ; 门 冬 酰胺 
酶 (L-ASP)6000~10 000U/ m ,静脉 滴 注 或 肌 内 注射 ,于 di 起 隔 天 或 隔 2 大 1 次 , 共 8 次 ; 淡 尼 松 
(Pred)i~dzs 为 60mg/ m"/d, 4) H AR , d, 起 减 量 , 至 dys 停 用 ;或 以 地 蹇 米松 (Dex) Bof Cuz Je A. 
di~ds 为 6~10mg/(m>…d), 分 次 口服 , 减 量 方法 同 泌 尼 松 。 

2) 巩固 治疗 :小 儿 ALL 达到 完全 缓解 (CR) 时 ,体内 仍 残存 约 达 10 个 白血病 细胞 ,这 种 状态 
汞 为 微小 残留 病变 (minimal residual disease, MRD)。 因 此 ,有 必要 采用 较 强 的 巩 冉 治疗 。 全 国 方案 
推荐 环 磷 酰胺 (CTX)1000mg/m? ,快速 静脉 滴 注 ,di; 阿 糖 胞 芽 (Ara-C)1g/m ,每 12 小 时 静脉 滴 注 1 
次 , 共 6 次 ,dj~ds 静 脉 滴 注 ;6- 硫 基 嘿 叭 (6-MP)50mg/(m…), 晚 间 1 次 口服 ,di~qd;, 简 称 CAM 方案 。 

3) 预防 艇 外 白血病 :由 于 大 多 数 药 物 不 能 进入 中 枢 神 经 系统 . 坚 九 等 部 位 ,如 果 不 积 极 预 
防 角 外 白血病 ,CNSL 在 3 年 化 疗 期 间 的 发 生 率 可 高 达 50% 左右 ;TL 的 发 生 率 在 男孩 中 亦 可 有 
5%~30%。CNSL 和 TL 均 会 导致 骨 艇 复发 .治疗 失败 ,因此 ,有 效 的 艇 外 白血病 的 预防 是 白血病 ， 
特别 是 急性 淋巴 细胞 白血病 患 儿 获得 长 期 生存 的 关键 措施 之 一 - 

预防 性 治疗 的 常用 方法 : 

A. 三 联 鞘 内 注射 法 (IT): 常 用 MTX Ara-C Dex 3 种 药物 联合 藉 内 注射 ,剂量 见 表 15-3。 


ys 
p 


表 15-3 ”不同 年龄 三 联 鞘 内 注射 法 药物 剂量 ( mg/ 次 ) 


年 龄 MTX Ara-c Dex 
<12 个 月 | ss 
12~24 个 月 TS 15 2 
25-35 个 月 10 25 5 
=36 个 月 12.5 35 5 


B. 大 剂量 甲 氨 蝶 叭 - 四 氨 叶 酸 钙 (HDMTX-CF) 疗 法 :每 10~14 天 为 1 疗程 。 每 疗程 MTX 
剂量 为 2~5g/m?, 共 用 3-4 疗程 。 其 中 1/10~1/6 量 (<500mg) 作为 突击 量 ,在 30 分 钟 内 快速 静脉 
滴 入 , 余 量 于 12-24 小 时 内 匀速 滴 入 ;突击 蘑 MTX 滴 入 后 0.5~2 小 时 内 行 三 联 峭 内 注射 1 次 ; 
开始 滴 注 MTX 36 小 时 后 用 CF 解救 ,剂量 为 每 次 13mgjm , 首 剂 静脉 注射 ,以 后 每 6 小 时 口服 或 
肌 内 注射 , 共 6~8 次 。HDMTX 治疗 前 后 3 天 口服 碳酸 氨 钠 1.0g, 每 日 3 次 ,并 在 治疗 
WRR EUR. 3~5Smlykg 静脉 滴 注 ,使 尿 pH>7.0; 用 HDMXT 当天 及 后 3 天 党 水 化 治疗 ,每 日 液体 总 
3000ml/m?.. SR 的 MTX X 2g/m 5 IR 根据 不 同 亚 型 采用 3~5g/m. EJH HDMTX 的 同时 ,每 天 
lli 6-MP 25mg/n?, 3 7-14 天 。BFM 国际 协作 组 对 HR 则 多 药 联合 组 成 强烈 巩 固 方 案 , 例 如 ;地 
塞 米 松 每 天 20mg/m2 ,从 di~ds; VCR 1.5mg/m, F d, 4l de; CTX 每 次 200mg/m ,从 d, 下午 起 每 12 
小 时 1 次 , 共 5 次 ;Ara-C 每 次 2gm2, 于 d 起 每 12 小 时 1 次 , 共 2 次 ;LASP 25 000Umm F di 
di 4 V HF MTX 5gm 毒 副作用 较 大 ,应 常规 监测 血 药 浓度 ,并 根据 监测 结果 调整 CF 的 
解救 剂量 和 次 数 ， 

0C.， 揣 脑 放射 治疗 :>4 22 HR-ALL 患 儿 诊断 时 白细胞 数 >100 x 1077, T-ALL 或 有 CNSL， 
或 因 种 种 原因 不 宜 行 HDMTX-CF 治疗 , 均 应 进行 鼎 脑 放射 治疗 在 CR hr o 个 月 时 进行 ,放射 
总 剂量 为 120y ,分 15 次 于 3 周 内 究 成 。 近 年 来 , 颅 脑 放疗 后 的 期 一 作用 已 引起 临床 度 师 的 站 


pi 
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度 关注 .因此 ,国际 上 采用 该 方法 者 越 来 越 少 。 


D. 
did D} 
Dex 6mg/ 
法 见 巩固 治 ; 


时 其 
E 


(m°: 


X] 


KJI ut 


强化 治疗 或 再 诱导 治疗 : 且 的 仍然 是 治疗 MRD ,常用 


d), di~diss 


VDLDex 方案 ,VCR .DNR 353 
去 同 诱导 治疗 - L-ASP 6000-10 000U/m, d, 起 隔 天 或 隔 2 天 1 次 , 共 6~8 次 。 
休息 1-2 周 按 CAM [BR Ara-c 为 753mg/(md),d~di,ds~du 外 ,其 


和 用 ; 


二 余 月 


E. 台 疗 和 加 强 治疗 :为 了 巩固 疗效 ,达到 长 期 缓解 或 治愈 的 目的 ,必须 在 上 述 疗程 后 
进行 维持 治疗 和 加 强 治 疗 :对 ALL 一般 主 张 用 6- Sii dl (6-MP) ak 6- qi; 5, IENS (6-TG)-MTX 
维持 治疗 ,维持 期 间 一 些 治疗 协作 组 采用 定期 用 原 诱 导 缓解 方案 或 其 他 方案 强化 ,也 有 一 些 协 


作 组 例如 BEM 不 强化 ,总 疗程 2-3 年 。 


F. 

给 予 三 
一 般 在 ! 
期 强化 斤 


pen 
ku 
BV d: 
ri. 


行 
1 


mo 每 8 周 


gris 
SEL 
fa "高危 ” 


C. 


疗 。 在 缓解 多 
治疗 1 疗程 . 


ET 


3. 急性 非 淋 巴 细胞 白血病 
(1) 诱导 治疗 : 


"erige HI EU 9] Ag 

1) É& M 
静脉 滴 注 ,每 日 
di-d,, (2 DEA 
1 次 ,ds~dy。 


2) M, dt. fi 
(n? d), ds d, F 
皮下 注射 。 


tokio. 
(2) 缓解 后 


用 含 中 大 剂 其 Ara-C 的 化 疗 方案 治疗 ,或 造 

4. 造血 干细胞 移植 (hematological stem cell transplantation, HSCT) 
分 ANLL 的 首 
A CHE BE IK 3) 


ZA ALL 和 部 


1 经 系统 白血病 (CCNSL) 的 治疗 :初诊 时 已 
内 注 
d ET 2 


"Lift Jg CTL 2 
方案 治疗 ， 
侧 者 可 行 切除 术 , 亦 可 行 
寺 治 疗 期 发 生 TL 者 , 按 上 法 予以 治疗 ,4 


;外 .各 型 ANNL 的 诱导 治疗 常 


© ATRA 25-30mg/ (Gn * D, d,- diy, ELJR ; — SC 7 (A5,0,)0.3-0.5mg/ (kg*d 


已 发 生 CNSL 者 ,照常 进行 诱导 治疗 ,同时 
K 15-3). 全 国 方案 于 第 1 周 3 次 ,第 2 和 第 3 周 各 2 次 ,第 4 周 1 次 , 共 8 次 。 

~3 次 后 CSF 常 转 为 阴性 。 在 完成 诱导 缓解 、 巩固 BE EID D TA FIE 
颅 脑 放射 治疗 ,剂量 同上 。 颅 脑 放疗 后 不 再 用 HDMTX-CF 1677 , E. — BETA PITE 
次 ,直到 治疗 终止 。 完全 缓解 后 在 维持 巩固 期 发 生 CNSL 者 ,BFM 协作 组 改 用 “ 复 
TAJT 


治疗 :初诊 时 已 发 4 
双 侧 TL 者 进行 双 侧 时 


E 价 证 实 TL 仍 存在 者 ， 
为 24~30Gy ,分 6-8 天 完成 ; 单 
艇 外 白血病 防治 和 早 期 强化 治 
VDLDex 和 VP16+Ara-C 方案 各 


E TL 者 , 先 诱导 治疗 至 da, Hl 
丸 放射 治疗 ,总 剂量 


7l 
九 放 射 治疗 ;与 此 同时 继续 进行 巩固 


i 


紧 接着 


治疗 
与 ALL 相 比 ,ANLL 的 诱导 化 疗 难度 
可 能 完全 缓解 。 


BK, 


并 发 症 较 多 ,每 个 患者 都 必须 


E: 
AM 


用 的 基本 方案 如 下 :GD DA 方案 :DNR 每 日 30~40mgym ， 
1 次 .di~ds;Ara-C f H 150-200mg/m/ ,静脉 滴 注 或 肌 内 注射 ,分 2 次 (ql2h). 
方案 :DNR 和 Ara-C 同上 ;VP16( 或 VM26) 每 日 100~150mg/m’ ,静脉 滴 注 ,每 日 


E 选 以 下 方案 :全 反 式 维 A 酸 (ATRA)25~ 30mg/ (m?* d), d,- di). BAR; DNR 40mg/ 
兆 脉 滴 注 30 分 钟 ;Ara-C 100mg/ (m? 4), d, ~d, 分 2 次 ,每 12 小 时 静脉 滴 注 1 次 ， 
). dido. 


治疗 :DD 巩固 治疗 :采用 原 治疗 : 采 


有效 的 诱导 方案 治疗 1-2 疗程 ;加 根治 性 强 
i 血 干细胞 移植 。 

联合 化 疗 是 目前 根治 大 
鉴于 HSCT 是 一 种 高 风险 (移植 相关 合并 症 及 死亡 )、 高 投 
,即使 移植 成 功 , 仍 存在 着 复发 的 可 能 性 。 因 此 ,要 严格 掌握 移植 


选 方法 : 
的 医疗 手段 


时 机 :人 高危 型 (HRDALL 第 1 次 完全 缓解 (CRD), 中 危 型 (RIALL 或 标 危 型 (SRJALL 化 疗 期 间 
CRs (2 HR-ANLL CR,; 复 发 ANLL CR: © M 治疗 1 年 后 融合 基因 仍 持续 阳性 者 、 

【预后 ] 

近 上 第 来 由 于 化 疗 的 不 断 改 进 ,急性 淋巴 细胞 白血病 已 不 再 被 认为 是 敏 死 性 疾病 ,5 年 无 病 


(fot 
为 40% ~60% 


JA 70%~85%; VE JEK E AE E LIRI 9 T 4 


全 缓解 率 亦 已 达 8096.5 4E JEPE (EE 


(a iE 


第 七 节 


朗 格 汉 斯 细胞 组 织 细胞 增生 症 


Ss 胞 增生 症 (Langerhans cell histiocytosis, LCH), 以 将 称 组 织 细 胞 增生 


症 X (histiocytosis X), 是 一 组 由 树 突 状 台 
儿 的 疾病 , 男 多 于 女 - 根据 临床 主 


LS) #Ẹ - B% -4j (Hand-Schuller-Christian 


Granuloma of bone, EGB), E 4-9 2^ K RRR 8T ELATI SER, rh pp] I 
细胞 . 单 核 - ES i Pp GL REIR E. 40 T E rs n] rt RE AE 
关 的 反应 性 增殖 性 奖状 


朗 格 汉 斯 细胞 增生 .浸润 ,并 伴 有 哮 酸 
且 前 多 认为 它们 是 一 组 与 免疫 功能 异 
(WGHS) 将 朗 格 汉 斯 细胞 组 织 细胞 增生 


有 


MAE (抗原 呈 递 细胞 ) 异常 增 
:表现 将 本 症 分 为 二 型 , 即 


m 


disease, HSC) fiij n 


:上 归 为 组 织 细胞 增生 症 I 


胞 疾病 (了 [类 ,如 叭 血细胞 综合 征 ) 及 恶性 组 织 细 胞 病 和 急性 单 核 引 


【病理 ] 


病变 可 只 限于 单个 器 官 或 孤立 病灶 ,也 可 同时 侵犯 多 个 带 官 ， 
皮肤 .垂体 等 处 病变 最 为 显著 . 尸检 材料 观察 同一 患者 的 不 同 器 


组 织 学 改变 不 同 。 显 微 镜 下 除 组 织 细胞 外 


巨细 胞 和 充 脂 性 组 织 细胞 ( 即 泡沫 细胞 ) 等 


At ur RUE RA TERI 
,但 不 见 分 化 极 差 


possi 2 EAE Rr o AR UL ,形成 肉芽 肿 。 各 种 病理 改变 


具 特 征 性 。LC 表达 CD1a, 直径 约 121m. ] 


【 临床 表现 】 


由 于 受累 器 官 .部 位 及 年 龄 不 同 而 有 较 大 差异 。 一 般 年 龄 越 小 ,病情 械 重 , 随 年 贞 
变 越 局 限 ,症状 也 越 轻 。 现 根据 有 关 资 料 分 如 下 3 型 ,但 各 型 之 间 临 床 表现 


现 中 间 型 - 
1. 勒 - 


(1) 发 病 年 龄 :多 在 1 岁 以 内 发 病 ,起 病 


病情 重 ,病变 广泛 ， 


ü 


E 


(2) 发 热 ; 热 型 不 规则 ,高 热 与 aT B 
(2) HO: d Ug, e 4-4 TIEF KERRE, VUE et ^o ; JIET (o o e tt Co EXE EVE, jl ^ 


出 血性 , 亦 可 呈 湿 疹 样 Jia e Hes , VU ED, Boh AAT PL RES (0 3 DUTY 


存在 , 常 成 批发 生 - 
WE ce erar y 


MK UE , 脾 中 重度 


pe 
) 呼吸 道 症状 : 常 有 咳嗽 . 气 促 .青紫 
可 有 » IER , PEE S SCIRE Eg I PET 
(6) 其 他 :有 贫血 .中耳炎 ,腹泻 和 和 营养 
2; A 薛 - — 
diee :多 见于 2~4 岁 ,5 SU 
骨 质 缺损 :最早 ,最 常见 为 颅骨 缺损 ,病变 


Tj m iiid Juri 中 物 变 软 , 触 之 有 波动 感 ,缺损 边缘 锐利 L4 
D: A 


局 部 站 [a 


EZR 
(3) "IB : MEEA hi AN 
(4) DRI: JI BAA F TR 


i 


k 


于 减少 。 起 病 缓 慢 , 骨 
开始 为 头皮 por 3 ifti Ao , i rng 3 p REEI 


外 ,可 见 下 颌 骨 破 坏 .牙齿 松动 .脱落 SRI 


Pudet s pP e. em ym 
. Ar se JL nf ALIE RE H4 


: 肿 大 , 脾 肿 大 较为 明显 ， 


柴 ,但 肺 部 体征 不 明显 。 n 


j - 
erp du E ps ze gp ( I 


6 


V FF .多 发 于 小 


EE C Letterer-Siwe disease, 


学 特点 


国际 组 织 细 胞 协会 协作 a 
,以 便 与 单 核 - ei P. 
胞 白血病 ( EIS) 相 区 别 。 


i 


中 以 及 有 于、 淋 巴结 、 骨 能 、 
或 同一 器 官 的 不 同 部 位 ,其 
Eze AM .淋巴 细胞 ,多核 


性 组 织 细胞 ”病变 久 才 可 见 大 


"RBS i 斯 细胞 (LC) 增 生 最 


核 不 规则 ,有 核 列 或 分 叶 , 核 全 明显 ,细胞 质 不 规则 ， 
电镜 下 细 | 内 含 分 散 的 呈 网 球拍 状 或 棒状 的 细胞 器 , 称 


为 Birbeck Sig 


险 增 长 而 病 
可 以 相互 重合 ,出 


可 侵犯 全 身 多 个 系统 器 官 。 


各 期 皮疹 可 同时 


用 功能 异常 和 黄姜 ,多 有 淋巴 


J 合并 肺 大 疱 或 自发 性 气胸 等 、 


利 软组织 器 官 均 可 损害 : 


mit dope: 
fx VERRE UR ERI 


sed FT dk 


Qui 
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(5) 其 他 :有 了 天 立 、 确 跑 的 黄色 丘疹 , 呈 黄 色 瘤 状 ; 久 病 者 可 导致 发 育 迟缓 。 
骨 嗜 酸性 粒 细胞 肉芽 肿 
(1) 发 病 年 龄 :各 年 龄 组 均 可 发 病 , 尤 多 见于 4~7 岁 。 
(2) itii em 本 型 3 :表现 为 单 发 病灶 , 常 无 软组织 和 器 官 损 害 。 病变 局 部 肿胀 而 微 痛 ， 
无 红 热 ,有 [时 六 - 折 。 任 何 骨 均 可 受累 ,但 以 扁平 骨 较 多 见 ,颅骨 最 常见 ,其 他 有 下 颌 
F 
J 


Fr UICE PE HEESE 5 RT i IAA ENR 

(3) 其 他 :多 发 病灶 者 可 伴 有 发 热 . 大 食 ,体重 减轻 等 ; 偶 有 肺 嗜 酸性 粒 细胞 肉芽 肿 。 

由 于 LCH 可 同时 侵犯 多 个 器 官 .各 器 官 受累 的 标准 如 下 : 

1.“ 危 险 器 官 ” 受累 的 标准 

(1) 造血 功能 受累 ( 伴 或 不 伴 骨 艇 侵犯 ): 符 合 以 下 =2 项 :@ 贫 血 :血红 蛋白 <100g/L, 28 
JL <90g1/L( 排 除 铁 缺 乏 等 其 他 诛 因 ); 加 白细胞 减少 :白细胞 <4x 109L; 国 血小板 减少 : 血小板 
«100 x 107L。、 篆 锯 侵 犯 : 骨 般 涂 片上 证 实 有 CD1a 阳性 细胞 。 

(2) PZR: WE PERIS F >2cm。 

IFZ: peoia TDI 在 锁骨 中 线 肋 缘 下 >3cm;@ 肝 功能 不 良 :血浆 蛋白 <55g/L, 

«25g/L. 4t; LCH 的 组 织 病 理学 诊断 。 

(4) IS R: EMF i CT(HR-CT) 的 典型 表现 (如 果 条 件 许可 ,应 用 低 
剂量 多 探测 器 HR-CT); © LCH 的 组 织 病理 学 / 细胞 学 诊断 。 

2. 特殊 部 位 受累 ”和 颁 椎 破坏 导致 痛 入 压 迫 或 病变 波及 咨 髓 。 

3. 可 危及 中 枢 神 经 系统 的 损害 ”长 期 的 颅骨 受累 (不 包括 窒 隆 受累 ) 可 累及 垂体 或 下 丘脑 ， 
SEU Er VS ER RDR HARE - 


根据 上 述 器 官 受累 的 标准 ,以 脏 器 与 系统 受累 为 一 步 对 病情 进行 临床 分 类 ,以 使 指导 
治疗 。 
l. TRAE LC id Eau qu system LCH,SS-LCH). 有 1 个 脏 器 /系统 受累 ( 单 病灶 或 多 病灶 ): 


累 ;@) 皮 肤 受累 ;加 淋巴 结 受 累 ( 不 是 其 他 LCH 损害 的 引流 淋 
丘脑 .垂体 /中 枢 神经 系统 受累 ;@ 其 他 (甲状 腺 .胸腺 等 受累 )-。 
2. E 系统 LC ota system LCH, MS-LCH). 4$ 22 个 脏 器 /系统 受累 , 伴 或 不 伴 “ 危 险 


3 下列 定位 及 病变 程度 分 类 是 全 身 治疗 的 指 征 :包括 ;GD SS-LCH 伴 有 可 危及 中 枢 神 经 系 
统 的 损害 ;@@ SS-LCH FEIT LIR KB dE © SS-LCH 伴 有 特别 部 位 损害 ;@ MS-LCH 伴 或 不 
伴 危险 器 官 损害 。 


【 辅助 检查 ) 
血液 学 检查 ”MS-LCH 叫 者 可 有 不 同 程度 的 贫血 ;白细胞 数 正 常 .减少 或 增多 ; 血小板 数 


正常 或 减少 。 也 可 无 明显 变化 。 
影像 学 检查 ”对 诊断 有 帮助 ,不 少 病例 甚至 由 影像 学 检查 最 先 发 现 。 

) X 线 :骨骼 系统 受累 的 LCH 病变 部 位 星 忠 创 样 改变 ,甚至 为 巨大 缺损 ,为 溶 骨 性 溺 穿 样 

损害 ,形状 不 规则 , 显 圆 形 或 椭圆 形 。 次 柱 改 变 多 表现 为 椎 体 破坏 , 偶 见 检 旁 脓 有 种， 下颌 骨 淄 润 
mm i E o s HRE AIE o 
lip Re E SEPA RII. MAR A EE EAE, E BIR. P MA I8 

MESE, dodo 网 点 状 基础 上 有 局 限 或 弥漫 的 阴影 颗粒 。 病 变 表 现 从 弥漫 性 纤维 化 以 
BUR CPE TESI ADS 75 S 3g CEN PERE , PETE RE UL Ez NEN Dl LU 气胸、 纵隔 气 肿 或 
皮下 气 肿 等 , 婴 幼 儿 常 见 胸腺 肿 大 ， 
(3) MRIL: 对 崇 及 中 概 神 经 软组织 损害 的 诊断 更 为 准确 。 

) 怖 上 声 检查 :对 肝 脾 受 中 及 包 块 性 质 的 检查 有 重要 意义 .可 在 彩超 引导 下 行 病灶 穿刺 活 t 
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3. 全 身 骨 显 像 ”全身 骨 显 像 一 次 检查 即 可 观察 到 患 儿 的 全 身 骨 骨 , 对 于 2 
具有 优势 。 骨 骼 病变 骨 显 像 通常 表现 为 局 灶 性 异常 放射 性 浓 焦 或 类 贺 形 放射 性 稀 玻 .缺损 伴 周 
边 环形 放射 性 浓 集 。 

4. 骨 骨 细胞 学 检查 “对 于 有 血 常规 改变 者 或 怀疑 有 骨 锯 侵犯 者 可 行 骨 钱 穿刺 检查 ,了 解 有 
无 LC 及 免疫 组 化 有 无 CD1a 阳性 细胞 。 对 分 型 及 预后 有 重要 意义 

5. 病理 检查 ”皮疹 压 片 和 病灶 活体 组 织 检查 发 现 LC 是 诊断 的 重要 依据 。 皮疹 d 
作 简 便 , 患 者 痛苦 小 ,阳性 率 高 。 可 做 皮疹 .淋巴结 NEIN Ib 05) 5 We 1 EUIS c o E Ja p S 


胞 .淋巴 细胞 等 浸润 。 免 疫 组 化 可 见 CD31/S-100、CDla 、langerin(CD207) 阳性 表达 。 有 条 件 


者 应 取 新 鲜 病理 组 织 做 电镜 检查 ,观察 病变 部 位 有 无 典型 LC 存在 , 胞 浆 中 是 否 有 Birbeck 颗粒 


存在 。 

6. 其 他 ”对 有 了 眼 . 耳 .口腔 受累 者 可 行 眼 压 . 耳 镜 . 牙 片 等 专科 检查 - a-D Hiep s fH 
生花 生 凝 集 素 结合 试验 阳性 。 
【诊断 】 
几 原 因 不 明 的 发 热 . 皮 疹 、 贫 血 、 耳 溢 脓 .反复 肺 部 感染 , 肝 、 脾 .淋巴 结 肿 大 ,眼球 凸 出 、 尿 
HB 颅骨 缺损 .头皮 肿 物 等 均 应 考虑 本 病 。 诊 断 需 要 结合 病史 体征 .影像 学 检查 和 病理 三 方面 。 
2009 年 国际 组 织 细胞 协会 制订 的 病理 诊断 标准 如 下 : 
1. 初诊 ” 压 片 .皮肤 活体 组 织 检查 、 淋 巴结、 肿 物 穿刺 或 手术 标本 病理 检查 光 镜 发 现 典 型 
LC 浸润 。 

2. 诊断 ”初诊 的 基础 上 以 下 4 项 中 三 2 项 指标 阳性 :QD ATP RETE; D CD31/S-100 阳性 表 
达 ;@@ a-D 甘露 糖 酶 试验 阳性 ;@ 花 生 凝 集 素 结 合 试验 阳性 。 

3. 确诊 ”在 光 镜 检查 的 初诊 基础 上 ,以 下 3 rp ze 1 项 指标 阳性 :OD langerin 阳性 ;@ CDla 
抗原 阳性 ;名 电镜 检查 发 现 病变 细胞 内 含 Birbeck 颗粒 。 

【治疗 】 

l. 单 系统 病变 (通常 是 骨骼 .淋巴结 .皮肤 ) 的 临床 病程 一 般 是 良性 的 ,自发 缓解 率 较 高 , 因 
此 应 该 进行 最 低 限度 的 治疗 。 手 术 刊 除 ,其 至 更 少 , 低 剂量 的 局 部 放疗 (4~6Gy) 就 能 达到 治疗 目 


HE 


3 
的 。 不 宜 手 术 刊 除 的 局 部 病灶 ,可 病灶 内 局 部 注射 糖 皮质 激素 , 甲 泌 尼龙 每 次 75~750mg。 单 纯 
骨 损 害 者 可 试用 吗 | 噪 美 辛 (indomethacin)。 
H 应 进行 系统 性 的 联合 化 疗 ,以 减少 疾病 的 复发 率 以 及 改善 长 期 预后 。MS- 
了 :人 长 春 碱 (VBL)+ 泌 尼 松 6 周 诱导 方案 :VBL 每 次 6mg/m ,每 周 第 1 天 静脉 推 注 

1 次 ; 泌 尼 松 ,每 日 40mg/m' , 分 次 口服 ,连用 4 周 , 第 5 周 . 第 6 同 逐 渐 减 晶 ”@@ 对 于 原 有 症状 及 
体征 己 E 灶 出 现 者 ,可 应 用 6 周 VBLe 泼 尼 松 第 2 疗程 方案 :VBL 应 用 同 前 ,每 周 
在 静脉 推广 VBL 当天 开始 口服 3 天 泌 尼 松 , 剂 量 同上 - 全 维持 治疗 :在 上 述 治疗 6-12 周 后 症状 、 
体征 消失 的 患者 进入 维持 治疗 ,总 疗程 12 个 月 。 每 3 周 应 用 1 次 YBL ,方法 同上 ;应 用 VBL 的 
每 阅 中 ,口服 5 天 泌 尼 松 , 剂 量 同上 ;维持 治疗 期 间 每 天 口服 6- Si AERE C6- MP), BEH 50mg/m? 
SS-LCH 伴 有 可 危及 CNS 的 损害 或 多 病灶 骨骼 损害 或 特别 部 位 损害 ;应 用 上 上 述 VBL + JEHA 
6 周 初 治 方案 , 接 或 不 接 第 2 疗程 ,然后 应 用 上 述 维持 治疗 ,但 不 用 6-MP， 总 疗程 12 4H. 
3. 对 于 难 治 性 (正规 治疗 无 效 ) 或 复发 的 伴 有 fac d T ^] MS-LCH . 伴 有 造血 功能 低 

下 的 MS-LCH, 可 在 原 方案 基础 上 加 用 阿 糖 胞 芋 CECI T AES .2- 毛 脱 气 腺 让 (2-CdA) 4 
化 疗 药 物 
4. 其 他 在 化 疗 的 同时 ,可 加 用 胸腺 索 , 每 次 1-2mg. UA EET BA A ATH a- E 

扰 素 和 环 移 来 ,对 于 同时 减少 化 疗 的 毒 副 反应 ,改善 免疫 功能 有 一 定 作用 存在 感染 洛 可 给 开 


"uu 
po 
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积极 抗 感染 治疗 。 尿 崩 症 可 用 业 酸 加 压 素 或 去 氨 加 压 素 (DDAVP) 治疗 。 生 长 发 育 障碍 者 可 试 


用 生长 激素 。 
【预后 ) 


本 病 预 后 与 发 病 年 龄 .受累 器 官 多 少 .器官 功能 损害 及 初期 治疗 反应 有 关 。 年 龄 越 小 ,受累 
E 龄 >5 


器 官 越 多 ,预后 越 差 ;年 龄 >4 
反应 差 者 预后 不 良 。 痊 愈 患 儿 上 


少数 可 有 尿 崩 证 ,智能 低下 RARE MERA rr 
CÈ AE 


1 Khħegman RM, Stanton BF, Geme MJW Stet al. Nelson Textbook of Pediatrics. 19th 
ed. Philadelphia: Elsevier, 2011. 
2. WHO: NHD. Iron Deficiency Anaemia Assessment. Prevention and Control. 2001. 


高 的 诊断 和 治疗 . 北京 :人 民 卫 生出 版 社 ,2008. 


| 4. Cindy Neunert Wendy Lim, Mark Crowther,et al. The American Society of 


Hematology 2011 evidence-based practice Guideline for Immune thrombocytopenia.Blood, 


2011, 117:4190-4207, 


S ,单纯 骨 损害 多 可 自 愈 ; 肺 、. 肝 、 脾 .骨髓 等 受 侵犯 且 对 初期 治疗 
up 


第 十 六 意 。 神经 肌肉 系统 疾病 » 


第 一 节 


龄 期 的 正常 生理 学 特征 。 
(一 ) 一 般 检查 
t 意识 和 精神 行为 状态 ”根据 /| 


幻觉 及 定向 力 障 得 等 


3. 面容 有 些 疾 病 具 有 特殊 面容 ,如 腿 距 宽 . 塌 鼻 梁 可 见于 先天 思 型 ;五 大 而 厚 见 于 黏 多 糖 
病 . 克 汀 病 ; 耳 大 可 见于 脆性 X 染色 体 综合 征 等 。 
4 皮肤 。” 荣 此 神经 疾病 可 伴 有 特征 性 皮肤 异常 。 面 部 血管 纤维 况 , 四肢 . 狼 干 皮肤 色素 脱 
MEETA EZR IA EUI E RAN (Sturge-Weber 综合 征 );* 咖 啡 牛 


失 斑 提示 结 节 性 硬化 症 ;头面 部 红色 


2. 气味 某 种 特殊 气味 可 作为 疾 
烧 焦 糖 味 ; 异 戊 酸 血 症 有 干酪 味 或 计 膨 


神经 系统 疾病 检查 方法 


、 神 经 系统 体 人 属 倍 1 


时 常 不 合作 ， 因 而 小 ULM AER T 查 有 殊 性 。 
但 在 婴 幼 儿 却 是 一 种 暂时 的 生理 现象 。 因 此 ,对 小 儿 神 经 系统 检查 与 评价 时 ,不 能 脱离 相应 年 


DRE” das adit 皮肤 条 状 、 


AH, AERA. 
5. 头颅 ”观察 头颅 的 外 形 和 大 / 
闭 ;* 塔 头 畸 形 ” 见于 各 颅 颖 均 早 闭 。 


FUK . 硬 膜 下 血肿 . 巨 脑 症 ; 头 围 过 小 警惕 脑 发 育 


无 肿 物 及 着 痕 。 注 意 前 贸 门 的 大 小 肝 


风门 晚 闭 或 过 大 见于 斧 偿 病 、 脑 积 水 竺 
等 。 生 后 6 个 月 后 不 容易 再 摸 到 颅 颖 , 若 颅 


疑 有 健 膜 下 积 液 , 脑 穿 通 畸 形 的 婴儿 ， 
部 >lem, 或 两 侧 不 对 称 时 对 诊断 有 提 
6. EHE DUE WE .异常 弯 


papan ME 时 还 华 有 异常 毛发 增生 ， 


C ) 脑 神经 
. 嗅 神经 反复 观察 对 香水 W 

T & As Bi eX diri]: URA 
2. 视神经 检查 视觉 ,视力 UU 
移动 的 光 或 鲜 杷 的 物品 。 眼底 检查 天 


Y 


re 


可 在 暗室 
示意 义 。 


FAIR 


\ 儿 对 各 种 刺激 的 反应 判断 意识 有 无 障 
重 、 意 识 模糊 He EINIR ek. 观察 精神 行为 状态 ,注意 有 无 烦躁 不 安 ots . 


病 诊 断 的 线索 。 如 葵 丙 酮 尿 症 
味 ; 蛋 须 酸 吸收 不 良 证 有 干 芹 菜 味 ;有 机 磅 农药 中 毒 有 大 


片 状 或 大 理 石 花纹 状 的 黑 褐色 色素 增生 提示 色素 失调 证 ; 
共 济 失调 毛细 血管 扩张 症 (Louis-Bar 综合 征 ) 球 结膜 及 面部 毛 纪 MEEI SK; ARRIR IE S JLA 


So BICI ILIA LIT iid KE” MERDE 
3 FEET EL I IRL AIL RU te SS IHE ASIE SIS 


jen EL m 反射 ,在 成 人 或 年 VOL RA i. 


fi Mic) ui 


zz AR li MAB, 


ALT BUR UR ; DUREE 


M 


I 
部 有 


: 滞 或 脑 鞭 缩 ,注意 头皮 静脉 是 奋 您 张 3 


1 紧张 度 . 颅 缘 的 状况 等 ， 因 门 过 小 或 早 闭 见于 头 小 畸形 ; 
4 隆起 有 波动 感 提 示 颅 内 奈 增 高 ;前 义 回 陷 见 于 脱水 
V3 Hodie ges , np fidi pitt 23 JT , HH SE RT i pbaE TET 
z& p FH EE (5 Ad Ug Æ REGAT ,前 额 部 光圈 »2em. WE 


。 对 


由 强 H, 有 无 昌 击 痛 等 。 还 要 注意 背部 中 线 部 位 皮肤 有 无 
VL MEHR SE. BERE SEHE PX AMETS V3 He EEEN 


apex ge s ^ rg cw. Wb edo De UL pc ATE va 


iE JL Jes BILE tse Kec o] E JUS HE n ET] 


神经 uet 的 诊断 有 重要 意义 ,注意 视 乳 类、 视神经 太 


388 


AIL EU JC e 


3. 动 眼 、 滑 车 、 


E REL LL ER LIE NI- 


HH i: SE Fdo HL7J UST 


RI EZX n 
检查 眼球 运动 时 ,注意 眼球 有 无 上 


Z Z ALIR BRZ z 
.下 , 左 、 右 等 各 个 方向 的 运动 受 限 。 若 
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` 瞳 和 孔 反射 及 眼 瞪 。 观 察 有 无 眼 瞪 下 


动 在 某 个 方向 受 限 ,瞳孔 括约肌 功能 正常 ,为 眼 外 肌 麻 闻 , 和 否则 为 眼 内 肌 麻 兽 。 有 眼球 运 
经 的 损伤 有 周围 性 、 核 性 、 核 加 性、 核 上 性 。 检 查 瞳 孔 要 注意 其 外 形 .大 小 会聚 和 对 光 反 
三 叉 神经 “注意 张口 下 僻 有 无 偏 余 ,咀嚼 时 折 两 侧 咬 肌 及 矣 肌 收 缩 力 ,以 判断 其 运动 支 
ne AIL di ra RE Ix eg t RC Fs az, 3 FE AE B p ft SEPT foot s 
的 功能 
B. «dod 观察 随 或 表情 运动 (如 旺 或 笑 ) 时 双 侧 面部 是 否 对 称 。 周 围 性 面神经 
Jis, A n E F ri Lp s l RMA 7208 (0 ARE SCAN E, TIR Dr AI BET] er DES Eis. 口角 向 健 
WER cp ia PE i REST Jo 228 9 MIRRA F Ti JURE Jo EGG BLITZ T 1 f 80393 2E DI TE 
[EL JCARCASURTMTS D [4] er EIJER 


(2-4ml) 外 古道 灌 
Ve Ki TERES HR 


转 头 无 力 ,用 


B TE ULUPRJPEHDN] s 
萎缩 3 LET E 
(三 ) 运动 功能 


6. 听 神 经 和 前 庭 神经 
:者 ,应 进行 特殊 听力 测验 。 检 
"TT A3. 


无 明显 


TS PIRE 


9. 天 下 神经 


1. 肌 容 积 


紧张 度 与 阻力 


& 22 JLINLSK 77 d, s 


sth 


3. 肌 力 ”是 指 


位 肌 群 的 肌 力 


. 共 济 运动 


Ps Y. Romberg f) ERIRE 
会 出 坝 随 意 运 动 不 协 调 

5. 姿势 和 步 态 ”姿势 和 步 态 
察 小 儿 各 种 运动 中 姿势 有 何 异 党 


是 问 距 增 宽 的 小 脑 共 


观察 小 儿 对 突然 响声 或 语 声 的 反应 ,以 了 解 有 无 听力 损害 。 对 可 疑 
查 前 庭 功 能 可 选用 旋转 试验 或 冷水 试验 。 旋 转 试验 时 ,检查 者 


旧地 旋转 4-5 圈 , 休 息 5-10 分 钟 后 用 相同 方法 向 另 一 


7. 天 咽 和 迷走 神经 ”为 混合 神经 ,党 后 
咽 反 射 消失 ,4 

上 性 病变 时 可 
假 性 延 
8. 副 神 经 检查 胸 锁 乳 突 肌 和 和 斜 方 肌 的 肌 力 、 肌 容积 。 病 变 时 患 侧 户 部 这 
GROETE 


证 状 。 当 双 侧 es Bj-T uit op E 


其 


B 


RERET , frbr fd] 


检查 


有 无 肌肉 萎缩 或 假 性 肥大 。 
2. 肌 张 力 de 紧张 


a 


稍 增高 。 运动 神经 元 或 肌肉 疾病 时 
肌肉 做 主动 收缩 时 的 力量 。 观 察 小 儿 


般 把 肌 力 分 为 0-$ 级 ,0 级 :完全 瘫痪 ,无 任何 肌 收 缩 
收缩 ,但 无 肢体 移 pe 级 :肢体 能 在 床上 移动 ,但 不 能 抬 起 ;3 级 :肢体 能 抬 离 
EH. A ;4 级 :能 做 部 


小 对 抗 阻力 的 运动 ;5 级 :正常 肌 力 。 


可 Mir 手 拿 玩具 的 动作 是 否 准 确 、 
E. A. 


Wende E 
j ,不 要 误 认 为 共 济 失调 ， 
tlU un erat 


其 济 失调 步 SS s Iri 


FET R 45 8 EE H AEA [DE 8 rU 


,临床 上 称 真 性 而 ERES HL FIARE HE 


DIR 
W LA gei ERRE OF Ron 99 7J Ce MIE 
举 腿 TE Rt icf o P Ee Ae EAE S s tr UL JC 7 HERE Rc 


侧 旋转 。 冷 水 试验 是 以 冷水 


: .此 法 可 浏 定单 侧 前 庭 功能 ,其 结果 较 旋转 试验 准确 。 正 常 小 儿 在 旋转 中 或 
l 球 震 闫 ,前 庭 神经 病变 时 则 不 能 引出 眼球 震 阁 。 


\ 饮 水 返 哈 、 
肥 的 运动 核 受 双 侧 皮质 支配 , 单 侧 核 
现 构 音 和 吞咽 障碍 ,而 咽 反射 存在 , 称 


变 低 , 管 肩 、 向 对 侧 


作用 是 将 舌 伸 出 ,一 侧 中 枢 性 舌 下 神经 麻 疗 时 , 伸 舌 偏向 病变 的 对 侧 ， 
而 一 侧 周围 性 舌 下 神经 
EDZ 、 


JAK EN, DRA FE URRIRA, EL PETE L 


E REAN AUS BE RE BOZA MRAN 
LZ xl ree GC PER dE RU He HI RIRE E 


肌 张 力 降低 ,肌肉 松软 ,其 


力所能及 的 粗大 和 精细 运动 ,以 判断 各 


;1 级: 可见 轻 微 
y 床 面 ,但 不 能 对 


年 长 儿 则 能 和 成 人 一 样 完成 指 典 P] 
和 患 儿 存 在 肌 无 力 或 不 自主 运动 时 ,也 


小 脑 以 及 前 庭 功 能 都 i 密切 关系 。 观 
S A S 
cp 


29 | 
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Nl 


右 摇摆 的 “ 胸 步 ”等 。 
6. 不 自主 运动 ”主要 见于 锥 体外 系 疾病 , 常 表现 为 舞蹈 样 运动 .扭转 痉挛 .手足 徐 动 症 或 一 
组 肌 群 的 抽动 等 。 每 遇 情 绪 紧 张 或 进行 主动 运动 时 加 剧 , 入 睡 后 消失 。 
(四 ) 感觉 功能 检查 

临床 上 很 难 在 学 龄 前 儿童 获得 充分 合作 ;即使 在 学 龄 儿童 ,也 往往 需要 检查 者 更 加 耐心 及 
反复 检查 。 具 体检 查 方法 与 成 人 基本 相同 。 

1. 浅 感 觉 ” 包括 痛 觉 . 和 触觉 和 温度 觉 。 痛 觉 正常 者 可 免 去 温度 觉 测试 。 

2. 深 感觉 ”位 置 觉 . 音 又 振动 觉 - 

3. 皮质 感觉 ” 闭 目 状 态 下 测试 两 点 辩 别 觉 ,或 于 目 中 用 手 状 别 常用 物体 的 大 小 .形态 或 轻 
(五 ) 反射 检查 
小 儿 的 反射 检查 可 分 为 两 大 类 ,第 一 类 为 终身 存在 的 反射 , 即 浅 反 射 和 胁 反 射 ;第 二 类 为 暂 
时 性 反射 ,或 称 原始 反射 (primitive reflexes)。 

1. 浅 反 射 和 腿 反 射 

(1) 浅 反射 :腹壁 反射 要 到 1 岁 后 才 比 较 容 易 引 出 ,最 初 的 反应 呈 弥 散 性 。 提 畦 反射 要 到 出 
Æ 4~6 个 月 后 才 明显 。 

(2) ERY: Hk JLB E, RES | B SUL EORR Hrs at se Ej Uc 
神经 肌肉 接头 处 或 小 脑 疾病 。 反射 亢 进 和 躁 阵 挛 提示 上 运动 神经 元 疾患 。 
缺失 或 亢进 有 定位 意义 。 
2. 小 儿 时 期 暂时 性 反射 ” 生 后 最 初 数 月 婴儿 存在 许多 暂时 性 反射 。 随 年 龄 增长 ,各 自在 一 
定 的 年 龄 期 消失 , 见 表 16-1。 当 它们 在 应 出 现 的 时 间 内 不 出 现 , 或 该 消失 的 时 间 不 消失 ,或 两 侧 
持续 不 对 称 都 提示 神经 系统 异常 。 

表 16-1 正常 小 儿 暂 时 性 反射 的 出 现 和 消失 年 龄 


4i 


或 消失 提示 神经 .肌肉 、 
恒定 的 一 侧 性 反射 


c 
7 


0 RM inen HSE) B9 HREN HREM 
拥抱 反射 初生 — 3-64 | BUM 2 个 月 6 个 月 
吸 哆 反射 和 更 食 反射 初生 4-7 个 月 | 迈步 反射 初生 2 个 月 
握 持 反射 初生 — ATH Q0 BEA 初生 6 个 月 


另外 ,正常 小 儿 5-7 个 月 出 现 支撑 反射 ,9~10 个 月 出 现 降落 使 反 射 ,此 反射 可 持续 终生 。 如 
不 能 按时 出 现 , 则 提示 有 脑 性 瘫痪 或 发 育 迟 绥 的 可 能 。 
(六 ) 病理 反射 
包括 Babinski 征 .Chaddock 征 、Gordon 征 和 Oppenheim 征 等 ,检查 和 判断 方法 同 成 人 。、 
然而 ,正常 2 岁 以 下 婴儿 可 呈现 双 侧 Babinski 征 阳 性 , 若 该 反射 恒定 不 对 称 或 2 岁 后 继续 
阳性 时 ,提示 锥 体 束 损害 。 
(七 ) 脑膜 刺激 征 
T5 808 H .Kernig 征 和 Brudzinski 征 。 检 查 和 判定 方法 同 成 人 


L WRR E 


(一 ) feet es 


AR ati oo] PER PLUS FCR eg 0 JL, ic e CUTE LA Hn R EE E d] 3 317 A Dh E fe oz. EE 
Wig SE JURURE WARY reped rr Wu C elc Te Pe hE VL K 16-2 
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表 16-2 ” 颅 内 常见 感染 性 疾病 的 脑脊液 改变 特点 
压力 潘 氏 和 白细胞 蛋白 糖 氯 化 物 
m 查找 病原 
(kPa) E 试验 ao) (gL) (mmoyL) (mmol. mm 
正常 0.60-1.906 清亮 透明 " 0-10 02- 04 2.8-4.5 117-127 
化 腑 性 ”不同 程 度 ”米汤 样 混 +~+++ 数 百 至 数 千 ， 明显 增 ，” 明 显 降 低 ”多 数 降低 ” 涂 片 或 培养 可 
RRK ”增高 ih 多 核 为 主 高 发 现 致 病菌 
结核 性 ”增高 微 浊 , 毛 +~+++ ATERA, 增高 降低 降低 涂 片 或 培养 可 
KIRK 玻璃 样 淋巴 细胞 为 发 现 抗 酸 杆菌 
-~+ ”正常 至 数 百 ， 正常 或 正常 正常 特异 性 抗体 阳 
淋巴 细胞 为 ” 轻 度 增 性 ,病毒 分 离 
主 高 可 阳性 
号 球菌 微 浊 +~+++” 数 十 至 数 百 ， 增高 降低 多 数 降低 ” 涂 片 墨汁 染色 
性 脑膜 淋巴 细胞 为 可 发 现 隐 球菌 
炎 主 
注 :正常 新 生 儿 CSF 压力 0.29-0.78kPa. SE 1E 0.2~1.2g/L; JL CSF 细胞 数 (0~20)x 10%L, 糖 3.9~5.0mmol/L 


) 脑 电 图 (electroencephalography .EEG) 
是 借助 头皮 电极 (或 颅 内 电极 ) 对 大 脑 皮 质 神经 元 电 生理 功能 的 检查 。 小 儿 不 同年 龄 期 ， 
mor , 脑 电 背 景 波 也 不 同 , 故 小 儿 脑 电 图 正常 或 异常 的 判定 标准 与 成 人 不 同 。 脑 电 图 
检查 对 许多 功能 性 疾病 和 器 质 性 疾病 都 有 一 定 的 诊断 价值 ,特别 是 对 疗 痛 的 诊断 和 分 型 意义 更 
大 。 常 见 的 病 性 放电 波 包括 棘 波 , 尖 波 、 环 - 慢 复合 波 、 尖 慢 复合 波 ,以 及 阵 发 性 或 爆发 性 快 节律 、 
慢 节律 等 。 脑 电 图 检查 技术 包括 :常规 EEGC :一 般 记录 20 分 钟 ,发 现 癫 痛 性 放电 的 阳性 率 低 CT 
3095), (zlii EEG (ambulatory EEG,AEEG): 连 续 进 行 24 小 时 或 更 长 时 间 的 EEG 记录 (包括 清醒 
期 和 睡眠 期 ), 提 高 了 异常 脑 电波 发 现 的 阳性 率 ( 约 809%), 同 时 根据 患 儿 家 长 记录 的 发 作 情 况 和 时 
间 ,可 找 出 临床 发 作 和 EEG HKR ORR EEG (video-EEG,VEEGC): 不 仅 可 长 时 程 地 记录 EEG, E 
可 实时 录 下 患者 发 作 中 的 表现 以 及 同步 的 发 作 期 EEG ,对 冶 疾 的 诊断 和 分 型 .鉴别 诊断 有 更 大 帮助 。 
(三 ) 肌 电 图 及 脑 干 诱发 电位 
1. MLER (electromyography, EMG) 帮助 判断 被 测 肌肉 有 无 损害 及 损害 性 质 (神经 源 性 或 
肌 源 性 )。 神 经 传导 速度 (nerve conduction velocity, NCV) 可 了 解 被 测 周 转 神经 有 无 损害 .损害 ; 
Jt RA ctl DL S) 和 严重 程度 。 
2. 诱发 电位 “分别 经 听觉 .视觉 和 躯体 感觉 通路 ,刺激 中 枢 神 经 诱发 相应 传导 通路 的 反 
电位 。 包 括 : 
(1) 脑 干 听觉 诱 发 电位 Cbrainstem auditory evoked potential, BAEP); 以 车 机 声 刺 激 诱发 。 因 不 受 
镇 静 剂 睡 虑 和 意识 障碍 等 因素 的 影响 ,可 用 于 包括 新 生 儿 在 内 的 任何 不 合作 的 儿童 的 听力 筛 测 ， 
VA Re goi RB JUS Ho P D E PEUT 
(2) 视觉 诱发 电位 (visual evoked potential, YEP):; 以 图 像 视觉 刺激 ( (patterned stimuli) 诱发 , 称 
为 PVEP ,可 分 别 检 出 单眼 视网膜 .视神经 、 视 交叉 、 视 交叉 后 和 枕 叶 WERE 视 通 路 各 段 的 各 
o 婴 幼 儿 不 能 专心 注视 图 像 ,可 改 为 内 光 刺 激 诱发 , 称 为 FVEP, 但 特 5 
感 诱发 电位 (somatosensory evoked potential, SEP): 以 脉冲 电流 刺激 肢体 混合 神经 ， n 
i 通路 反应 电位 。 疹 神经 根 .将 网 和 脑 内 病变 者 可 出 现 异 常 。 
(pu) 神经 影像 学 检查 
. 电子 计算 机 断层 扫描 (computed tomography, CT) 可 显示 不 同 层 面 脑 组 织 .脑室 系统 、 
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池 和 颅骨 等 结构 形态 。 必 要 时 注入 造影 剂 以 增强 扫描 
的 钙化 影 和 出 血 灶 ,但 对 脑 组 织 分 状 率 不 如 MRI 高 , 且 对 后 颅 窒 
清楚 辨认 。 
2. 磁 共 振 成 像 (magnetic resonance imaging; MRI) 无 放射 线 — Jer zH FUIR 5E HHESE 
f CT 高 ,能 清楚 显示 灰质 、 底 核 等 脑 实质 结构 。 由 于 不 受 崩 影 上 干扰 ,能 很 好 地 发 现 后 
鼎 窝 和 兰 艇 病灶 。 同 样 可 进行 增强 扫描 进一步 提高 分 辨 率 。 主 要 缺点 是 费用 较 CT 高 ,成 像 速 
度 较 慢 ,对 不 合作 者 需 用 iR 对 Ue 的 显示 较 CT 2s 
3. 其 他 ”如 磁 共 振 血 管 显影 (MRA)、 交 Eg iE CDSA), £6 oot: E P) Granseranial 
doppler,TCD) 用 于 脑 血管 疾病 诊断 。 单 光子 发 射 断层 扫描 [SPEGCT) AUU SEIER) 
SR TARER 学 据 放 射 性 示 踪 剂 在 大 脑 组 织 内 的 分 布 或 代谢 状况 , 显 坟 不 同 脑 区 的 血 
1 < 电源 的 确认 有 重要 帮助 。 脑 磁 图 (magnetoence phalography , MEG) 是 一 
种 完全 无 侵袭 .无 损 伤 的 让 功能 检测 技术 ,可 以 广泛 用 于 大 脑 各 种 功能 的 定位 和 评 佑 。 并 可 与 
MRI 的 解剖 影像 信息 到 加 整合 ,形成 脑 功能 解剖 学 定位 
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FIIN (epilepsy) 是 以 持续 存在 的 反复 癫痫 发 作 的 易 感 性 和 由 此 引起 的 物 学 、 认 知心 
理学 及 社会 方面 后 果 的 一 种 脑 部 疾病 。 癖 痫 发 作 (seizures) 是 指 大 脑 神经 元 过 度 异 常 放电 引起 
的 突然 的 .短暂 的 症状 或 体征 , 因 累 及 的 脑 功能 区 不 同 , 临 床 可 有 多 种 发 作 表 现 , 包 括 意 识 . 运 
动 .感觉 异常 ,精神 及 自主 神经 功能 障碍 。 

疝 痛 发 作 和 疝 病 是 两 个 不 同 的 概念 ,前 者 是 指 发 作 性 皮质 功能 异常 所 引起 的 一 组 临床 症 
状 , 而 后 者 是 指 临床 呈 长 期 反复 性 发 作 的 疾病 过 iip Teo xx — KEIR P postare AEI a] PI fig 
HIRAEZ , BH A E. (其 在 患 病 年 龄 .病因 .发 作 表 现 B e 8d .预后 等 方面 有 其 各 
自 独 特 的 特点 ,如 West 综合 征 .Lennox-Gastaut 综合 征 等 , 见 后 述 )。 

疗 痛 发 作 可 表现 为 惊 胶 性 发 作 和 非 惊 厥 性 发 作 , 前 者 是 指 伴 有 上 骨 盘 肌 强 烈 收 缩 的 桨 性 发 
作 ; 而 后 者 于 发 作 过 程 中 不 伴 有 骨骼 肌 收 缩 , 如 典型 失 神 .感觉 性 发 作 等 。 

据 国 内 多 次 大 样本 调查 ,我 国 癫 痢 的 年 发 病 率 约 为 33/10 万 人 口 ,累计 SURE 

然而 ,其 中 60% 的 患者 起 源 于 小 儿 时 期 。 长 i 
岗 持 久 性 神经 精神 障碍 。 
X] 
iuis t] Hps Ds] n] 43-9 CK 3S £485 DH md epilepsy): 是 lvi 3 A ed s AXE 
的 结构 和 代谢 异常 ,而 与 遗传 因 it ; QE 
为 器 质 性 病变 或 代谢 异 9] X-NX tr dra CHEHU Ceryptogenie epilepsy): hi RE RESET 
肯定 的 脑 内 病变 或 代谢 异常 ,但 很 可 能 为 症状 性 

1. BRAE HEJL ZAVA DETER .头颅 影像 学 ct Hn 
EAREN TERRAN. Uh ERNE e AED Ue (UD e 、 
Jt ^E Ae mdi JE DL ADEG T BERERE, EODH — TRPE E PEU EEE ETE SORT A 
尺 得 到 了 克隆 确定 ,其 中 大 多 数 为 单 基因 遗传 , 系 病 理 基 因 致 神经 细胞 上 异 的 岗子 通道 功能 异常 ， 
陶 低 了 发 作 闽 值 而 患 病 . 

2. 脑 内 结构 异常 ”先天 或 后 大 性 脑 损 伤 可 产生 异常 放电 的 敏 病灶 ,或 降低 了 冯 性 发 作 阅 
E, t AE Cr WEE .染色 体 病 和 先天 性 代谢 病 引 起 的 MER 3 rg oi E PE RU E PEE ETA 
感染 Ilio LL PLUS le .中 毒 , 产 伤 或 脑 外 伤 后 遗 症 等 

3. 诱发 因素 “许多 体内 外 因素 可 促 发 瘦 痢 的 临床 发 作 ,如 遗传 性 疾病 党 
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"EMI (symptomatic epilepsy): 指 与 脑 
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和 好 发 于 基 一 特定 年 


tie [fp Ex , FT mr ct Ut] E E AE E MEDI el S) REST ec PE RRUL TE É 
此 外 ,进食 过 量 ` 饥饿 .疲劳 .睡眠 不 足 .过 度 换 气 BRUT BERI SES RT AERA dfe t BO 78 E 
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[上 .通常 选用 不 


. WARED ”根据 发 作 的 临床 表现 和 脑 电 图 | 
表 16-3 MARENE 


XU LAE) 484 
示 分 类 (1989 4E), Bf POSSIT 2 B ITUR A, , E 2001 年 .2010 
kr (ER 4338 
TIE 98 4) 3 TOEA 
i] 0945: Seo 25 47] ; if 
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来 临时 易 有 疯 痛 发 作 的 加 重 等 


1 的 两 套 分 类 系统 :中 癫 冯 发 作 的 国际 分 类 (1981 


出 了 新 的 建议 和 补充 。 


j 且 对 分 析 病 因 、 估 计 


为 针对 不 同 的 疯 冯 发作 
患 儿 病情 与 预后 均 有 重 


寺 征 进行 分 类 , 即 症状 学 分 类 , 见 表 16-3。 


际 分 类 (1981 年 ) 


I 局 灶 性 发 作 


单纯 局 灶 性 发 作 ( 不 伴 意 误 障 碍 ) 


运动 性 发 作 
感觉 性 发 作 


性 发 作 


: 神 发 作 


自主 神经 性 发 作 KRH 
精神 症状 性 发 作 
复杂 局 灶 性 发 作 ( 伴 意识 障 但) 神 
"eel ey TET ME ABER 
发 作 起 始 即 有 意识 障碍 EIK 
自动 症 M. 不 能 分 类 的 发 作 (2010 年 称 为 不 能 明确 的 发 作 ) 
局 灶 性 发 作 继 发 全 面 性 发 作 
2. MARRARA ED ”在 糯 痫 这 一 大 组 疾病 中 某 些 类 型 可 以 确定 为 独立 的 疾病 类 


型 , 即 奖 痛 综 合 征 , 每 种 疗 痛 综合 征 部 具有 自 渍 的 特点 。 根 据 患 病 年 龄 .病因 .发 作 表 现 . 脑 电 图 
特征 、 家 族 史 、 预 后 等 诸多 因 综合 材料 进行 分 类 。1989~2010 年 的 临床 研究 总 结 已 确定 了 
三 十 多 种 奖 病 综合 征 , 具 体内 容 可 参阅 神经 专业 书籍 ,本 节 只 介绍 儿童 时 期 的 几 个 综合 征 。 

【 临床 特点 

1. TRAGE Az TE B ERES x 

(1) 局 灶 性 发 作 Cfocal seizures): 神 经 元 异常 过 度 放 电 始 于 一 侧 大 脑 半球 的 网 络 内 ,临床 表现 
仅 限于 放电 对 侧 的 身体 或 某 一 部 位 。 

1) 单纯 局 灶 性 发 作 : 发作 中 无 意识 和 知觉 损害 。 

A. 单纯 局 灶 性 运动 性 发 作 : 最 常见 ,表现 为 一 侧 躯体 某 部 位 ,如 面 、 颈 或 四 肢 某 部 分 的 抽 
摘 ; 或 表现 为 头 、 眼 : 同 向 偏 斜 的 旋转 性 发 作 ; 或 呈现 为 某 种 特殊 的 姿 热 发作; 或 杰克 逊 发 
作 , 即 异常 放电 沿 大脑 运 动 区 扩展 ,其 肌肉 抽动 的 扩展 方式 及 顺序 与 运动 皮质 支配 的 区 域 有 关 ， 


如 发 作 先 从 一 侧 口 角 开 始 ,依次 波及 手 
兽 , 持 续 数 分 钟 至 数 小 时 后 消 

p. 单纯 局 灶 性 感觉 发 作 
现 为 针 刺 感 RAN Kec AS CR 
所 状 回 ,表现 为 视 幻觉 , 如 颜 
幻觉 ,如 蜂 鸣 上 志 AEE ,或 噪声 感 ;加 嗅觉 和 味觉 发 作 :多 为 邻 人 不 愉快 的 味道 ,起 源 于 栓 夏 


C. H ERE 


失 , 称 为 


性 发 作 : 极 少 有 单独 


"odd JFRJBE. 
REIKTE RIFI 


EART PIESE, A309: Lr MEE th UE EET IR 


5i): YRR e Ps p Rer El, K 


V RIS FA REPE POR (E Ls DUO PE e Tb 
色 ,闪光 Ic JUGE DITE ET E EUR E 


p 
JMA 


的 自主 神经 性 发 作 ,多 为 其 他 发 作 形式 的 先兆 或 伴 发 症 
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状 ,如 头痛 、 上 腹 不 适 、 上 升 感 . 哎 吐 .苍白 .潮红 LEES . 肠 鸣 等 。 

D. 精神 症状 性 改作: 起源 于 边缘 系统 颈项 枕 叶 交界 。 单 独 出 现 的 很 少 ， 多 见 于 复杂 局 灶 性 
发 作 过 程 中 。 表 现 为 忍 惧 、 暴 既 、 欣 快 . 梦 样 状态 .陌生 感 .似曾相识 感 . 视 物 变 大 或 变 小 、 人 格 解 
体感 等 幻觉 或 错觉 。 
2) 复杂 局 灶 性 发 作 : 发 作 时 有 意识 H eod "edes umani, 发 作 表 现形 式 可 
从 单纯 局 灶 性 发 作 发 展 而 来 ;或 一 开始 即 有 意识 ;或 表现 为 自动 症 。 
自动 症 是 指 在 意识 混浊 下 的 不 自主 动作 ， HEEK 合 时 A NE TUE Jt 70 GE Pj) 
自动 症 : 如 吞咽 .咀嚼 、 解 衣 扣 .摸索 行为 或 自 言 自 语 等 过 度 运 动 自 动 症 : 起 源 于 额 叶 内 侧 辅助 
运动 区 ,表现 为 季 干 及 四 肢 大 幅度 不 规则 的 运动 , 常 在 睡眠 中 发 作 , 持 续 时 i 
秒 , 常 频繁 成 簇 发 作 。 

3) 局 灶 性 发 作 继 发 全 面 性 发 作 : 由 单纯 局 灶 性 或 复杂 局 灶 性 发 作 扩展 为 全 面 性 发 作 。 

(2) 全 面 性 发 作 (generalized seizures): 神 经 元 异常 过 度 度 放 电 始 于 双 侧 半球 网 络 中 并 迅速 扩 布 
的 发 作 ,发 作 时 常 伴 有 意识 障碍 ,运动 症状 呈 双 侧 性 。 

1) 强直 - 阵 挛 发作: 发作 包 括 强直 期 \ 阵 挛 期 及 发 作 后 状态 。 开 始 为 全 身 骨 能 肌 伸 肌 或 
屈 肌 强直 性 收缩 伴 意 识 丧 失 .呼吸 暂停 与 发 绀 , 即 强直 期 ; 继 之 全 身 反 复 .短促 的 狐 烈 届 曲 性 抽 
动 , 即 阵 挛 期 。 发 作 后 昏睡 ,逐渐 醒 来 的 过 程 中 可 有 自动 症 38 .疲乏 等 发 作 后 状态 。 发 作 期 
EEG :强直 期 全 导 10Hz 以 上 的 快活 动 ,频率 渐 慢 ,波幅 增高 进入 阵 挛 期 的 环 慢 波 , 继 之 可 出 现 电 
压低 平 及 慢 波 。 

2) 强直 性 发 作 : 发 作 时 全 身 肌肉 强烈 收缩 伴 意 识 丧 失 , 使 患 儿 固定 于 某 种 姿势 ,如 头 眼 偏 
斜 , 双 上 肢 届 曲 或 伸 直 .呼吸 暂停 . 角 己 反 张 等 ,持续 5-20 秒 或 更 长 ,发作 期 EEG 为 低 波幅 10Hz 
VA EB RIS c RECS GR. RER EEG 背景 活动 异常 EZER - 慢 或 多 琼 - 慢 波 爆发 。 

3) 阵 挛 性 发 作 : 仅 有 肢体 .躯干 或 面部 肌肉 节律 性 抽动 而 无 强直 成 分 。 发 作 期 EEG 为 
10Hz 或 10Hz 以 上 的 快活 动 及 慢 波 ,有 时 琼 - 慢 波 。 

4) 失 神 发 作 :四 上 典型 失 神 发 作 :发 作 时 突然 停止 正在 进行 的 活动 ,意识 丧失 但 不 控 倒 , 两 眼 
凝视 ,持续 数秒 钟 后 意识 恢复 ,发 作 后 不 能 回忆 ,过 度 换 气 往往 可 以 诱发 其 发 作 。 发 作 期 EEC( 图 
16-1) 全 导 同 步 3Hz dil - 慢 复合 波 ,发 作 间 期 背景 活动 正常 。@ 不 典型 失 神 发 作 : 与 典型 失 神 发 
作 表 现 类 似 ,但 开始 及 恢复 速度 均 较 典型 失 神 发 作 慢 。 发 作 期 EEG 为 1.5-2.5Hz "em edu 


短暂 ,数秒 至 数 十 
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图 16-1 失 神 发 作 发 作 其 EEG 
全 导 3Hz HE - 慢 复合 波 爆 发 ,前 头 部 ( 箱 区 .是 区 ) 波幅 最 高 
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慢 a 合 波 ,发 作 间 期 背景 

) 肌 阵 挛 发 作 : 为 突 发 的 全 身 或 部 分 骨骼 肌 触 电 样 名 
RES 党 快速 抬 起 . 重 者 致 跌倒 , 轻 者 感到 患 
qa zm d - 慢 波 爆发 - 

6) 失 张力 发 作 :全 身 或 民 体 某 部 分 的 肌肉 张力 突然 短暂 性 丧失 而 引起 姿势 的 改变 ,表现 为 
KFE . 肩 或 肢体 突然 下 重 UE RRR EEG AzTEHI Ac dli - 慢 波 或 低 波幅 快活 动 ,MEG 发 
作 期 可 见 短 暂 的 电 蓄 息 . 与 EEG 有 锁 时 关系 
(3) s ni 4 4z (4: (2010 年 提出 ) 

1 aea . oc luz (ree UL 88 JS SES , RAS pur GUEI SE . 踢 腿 (或 屈 腿 ) 或 
ifii 5 pus [mE TREB HL, CUL Mc FO T S ERCAC AA] 1-3 秒 , 肌 收缩 速度 比 肌 阵 挛 发 作 
ie. iban ELTE AZ (rd t PE 续 至 婴儿 期 后 ,其 至 可 以 在 婴儿 期 过 后 新 发 ,所 以 用 ` 疯 
首 性 阅 挛 "这 一 术语 更 为 恰当 - 是 否 应 将 痉挛 分 类 为 局 灶 性 ,全面 性 或 两 者 兼 有 ,目前 尚 不 能 确定 。 
2. $ ULL ETT £s ME 
(1) fl rp d x p d 


iria 多 见于 伴 有 广泛 性 脑 损 害 的 患 儿 。 
PA TRAE ADR ER 常 表现 为 突然 点 头 、 
儿 “ 抖 "了 一 下 。 发 作 期 EEG ETAR- 


皮 的 er EL PESUUIS (benign childhood epilepsy with centrotemporal spikes): 
A JUI FERREA E, BLEA 16-200, BUNSEN BAA 
依赖 性 发 病 ,8-9 岁 男 略 多 于 女 。 发 作 与 睡眠 关系 密切 ,多 在 人 睡 后 不 久 
及 睡 醒 前 人 作 ,大 多 起 始 于 口 面 部 ,如 唾液 增多 ,喉头 发 声 .口角 抽动 .意识 清楚 ,但 不 
患 儿 很 快 继 发 全 面 性 强直 - 阵 训 发 作 而 意识 丧失 。 精 神 运动 发 育 正 常 , 体 格 
检查 无 异常 发作 间 期 EEG 背景 正常 (图 16-2), e rp s KARK UL plut xot - 慢 复合 波 , 一 
An) .两 侧 或 交 蔡 出 现 ,睡眠 期 异常 流 增多 , 检 出 阳性 率 高 。 本 病 预 后 良好 ,药物 易于 控制 ,生长 发 

育 不 受 影响 ,大 多 在 12~16 岁 前 停止 发 作 。 但 该 病 有 少数 变异 型 ,表现 复杂 ,有 认 知 障碍 ,对 患 
儿 预 后 有 一 定 的 不 良 影响 。 


图 16-2 ” 伴 中 央 栖 区 棘 波 的 儿童 良性 疯 疾 发 作 间 期 EEG 
右 中 央 KAA PE DC EUER i 


(2) 婴儿 痉挛 Cinfantile spasm): XEK West 综合 第 、 多 在 1 岁 内 起 病 ,4~8 个 月 为 高 峰 。 主 要 
临床 特征 为 Az (e AETHER E Mc trato. node 
作 ,每 串 连 续 数 次 或 数 二 次 .可 伴 有 婴儿 哭 叫 ,多 在 思 睡 和 苏醒 期 出 现 。 发 作 形式 为 届 曲 型 . 伸 
EAS AE T N, A ANER WE RE RE. LEY RA A, KRAK T Aa 


| 
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BARAR. 伸展 型 发 作 时 婴儿 头 后 仰 , 双 辟 向 后 伸展 - 发 作 问 期 EEG 高 峰 大 律 图 形 对 本 病 诊断 
有 价值 (图 16-3)。 病 因为 症状 性 和 隐 源 性 。 如 遗传 代谢 病 . 脑 发 育 异 常 .神经 皮肤 综合 征 或 其 
他 原因 所 致 的 脑 损 伤 。 该 病 属于 难 治 性 疯 痛 ,大 多 预后 不 良 


多 难以 控制 ,可 转变 为 Lennox- 
Gastaut 综合 征 或 其 他 类 型 发 作 ,80%~90% 的 患 儿 遗留 智力 和 运动 发 TAG 
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"e N NA 
T3-A1 J i 
T4-A2 h 
T5-A1 WAV , 
T6-A2 W n AN 


图 16-3 ZJLÈÆ EEG 高 峰 失 得 
在 不 同步 Toe Rs c UE S p iR IS BUM 3 S XETESIE RUE E dig 


He 


(3) Lennox-Gastaut £&43 fiE (LGS): £4] JLI 296-594. 1-14 岁 均 可 发 病 . 以 3-5 WE 
UL. 病因 多 为 症状 性 或 隐 源 性 , 约 2596 以 上 有 婴儿 痉挛 病史 IRK E 8 .形式 多 样 的 
癫痫 发 作 , 其 中 以 强直 性 发 作 最 多 见 , 也 是 最 难 控 制 的 发 作 形式 ,其 次 为 不 典型 失 神 、 肌 阵容 发 
作 . 失 张力 发 作 , 还 可 有 强直 - 阵 挛 .局 灶 性 发 作 等 。 多 数 患 儿 的 智力 和 运动 发 育 倒退 约 60% 
的 患 儿 发 生 癫 痫 持续 状态 EEG 主要 为 1.5~2.5Hz 慢 - 环 慢 复合 波及 不 同 发 作 形式 的 EEG 特征 、 
预后 不 恨 ,治疗 困难 ,病死 率 约 4%~7% ,是 儿童 期 最 常见 的 一 种 难 治 性 阁 冯 综合 征 (图 16-4). 


FP2-A2 


AA. 


P YS 


图 16-4 Lennox-Gastaut 综合 征 EEG 


iiie p sese petet sei 1 LEE 1.5-2.5Hz eii e? - dpa a Pre A 
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(4) APET ER BREIE (febrile seizures Plus,FS): 有 热 性 惊厥 史 的 儿童 ,如 果 6 2 岁 之 后 仍 有 热 
性 惊厥 .或 者 出 现 了 不 伴 发 热 的 全 面 性 强直 - 阵 挛 发 作 , 称 为 热 性 惊厥 附加 症 。 如 果 在 一 个 家 系 
ep, BEZI ML A APEU i Ar PARE BEER BEJI mE ,而且 还 出 现 了 热 性 惊厥 附加 证 伴 失 神 ,或 
伴 失 张 力 .或 作 肌 阵 挛 等 . 称 为 全 面 性 TAA K 附 加 症 (generalized epilepsies with febrile 
站) 根据 家 系 分 析 . 目 前 认 ， 附加 这 与 全 面 性 癫痫 伴 热 性 惊厥 附加 
的 不 同 表现 , 届 常 染色 体 显 性 遗 起 因 定 位 于 染色 体 19q13.1 或 2q21-33q 上 ， 

a Fi (Ri ii li fum it B 亚 单 位 异 党 有关: 

【 诊断 ) 

确立 交 首 的 诊断 .应 力求 型 清 以 下 三 个 问题 :了 判断 是 否 为 首 痛 ;@ 若 系 疯 首 ,应 进一步 确 
JE Hoz Ao n ev HC UR fiti aer GE s DS RITE STORE 

一 般 按 以 下 步 骂 搜集 诊断 依据 : 

1. 病史 与 查 体 ”详细 nie 确 的 发 作 史 对 诊断 特 昂 E 询问 起 病 年 龄 ,发作 时 的 表现 .是 
否 有 先兆 .持续 时 间 ,意识 状态 ,发作 次 数 ` 有 无 诱因 以 REIR 发 作 后 状态 等 ,还 要 询 
间 出 生 史 .生长 发 育 史 .既往 中、 家族 史 。 查 体 应 仔细 ,尤其 是 头面 部 .皮肤 和 神经 系统 的 检查 

2. 脑 电 图 检查 ” 脑 电 图 是 诊断 交 痛 最 重要 的 A UD RAE NAUBRUE RUE HE - Mus 
Hs e AEDE. AS AXIRA TE B TA. ifti ELX RA EAA E A A 3E E. PARE 
需要 选择 常规 脑 电 图 .动态 脑 电 图 、 录 像 脑 电 图 检查 , 详 见 本 章 第 一 节 神 经 系统 辅助 检查 中 脑 电 
图 部 分 


seizures plus, GEFS 


7 


影像 学 检查 普 做 此 项 检查 的 主要 目 航 

者 ,更 应 进行 鼎 肪 影像 学 检查 ,包括 CT MRI $ al 

4. 其 他 实验 室 检查 根据 需要 选 做 遗传 代 ; 
脑 疹 液 检查 等 ， 

【 鉴别 诊断 

小 几时 期 存在 多 种 形式 的 发 

1. S8 — RAPERE PE Hi LE T 
立 ,或 从 足 位 骤然 起 V hii 、 劳 累 
患 儿 常 先 有 了 眼前 发 At EE .出 计 .无 
清醒 后 对 意识 障碍 不 能 回忆 ,并 有 RER: 
发 作 中 少 有 躯体 损伤 ,EEG 正常 ,二 

2. AIE HHA Az f in. 
A MMKUSAE Di. JE Ko]fli Je Stay rz. Ahi 
发 作 中 面色 正常 ,无 神经 系统 阳性 体征 ,无 发 作 后 嗜睡 , 常 有 夸张 色彩 。 发 作 期 与 发 作 间 期 EEG 
正常 Hf Té dc. Mi ERES E 

3. 睡眠 障碍 儿 章 期 常见 的 睡 eR VRCBSC, E BE Dg ez (rg Hd LH 
An. 动态 脑 电 检查 发 作 期 和 发 作 间 期 挫 有 性 放电 

4. 偏 头 痛 ”上 业 出 偏 头 痛 主 要 表现 为 视觉 先兆 、 pen LA 区 吐 Jis Rund. JLE 
通 型 偏 头 痛 多 见 ,无 先兆 ,头痛 部 位 也 不 回 定 。 患 儿 堂 有 偏 头 痛 家 族 史 , 易 伴 恶心 .呕吐 等 由 肠 
症状 ”实际 上 临床 极 少 有 单纯 的 3 3 Fr im 绝 不 会 合并 惊厥 性 发 作 或 月 
a .EEG 中 也 不 会 有 局 灶 性 痛 性 

5. 抽动 障碍 抽动 (tics) 是 指 突 发 性 不 规则 肌 格 重 复 而 间断 的 异常 收缩 。 大 多 床 因 不 明 

才 绪 紧张 时 可 致 发 作 加 出 , 睡 眼 时 消失 。， 其 临 雇 芋 可 表现 为 仅 小 及 一 组 肌肉 的 短暂 抽动 ,如 开 

腿 . 失 部 拖 动 或 管 让 等 ,或 突然 爆发 出 含糊 不 清 的 嗓音 ,如 清 轻 、 玉 蚁 声 等 .或 腹 肌 抽动 52 4E il 
跃 等 动作 


因 , 尤 其 是 有 局 灶 性 症状 和 体征 


因 分 析 ,染色体 检查 . 血 生化 检查 、 


i 识 障 得。 年 长 儿 多 见 , 常 发 生 在 持 
den. 家 族 性 QT ju] pae e Spp. ARAN 
RER, BA me 直 或 抽动 ， 
患者 意识 走失 和 倒 地 均 逐 渐 发 生 ， 


性 反应 。 
发 作 并 无 真正 的 意识 丧失 ,发作 ， 
EAS LAC HUGE ,瞳孔 无 散 大 ,深浅 反射 存在 ， 


I 
NE 


第 十 六 


神经 肌肉 系统 疾病 


动 障碍 需 与 痢 痛 肌 阵 挛 发 作 鉴别 。 抽 动 障碍 的 肌 群 抽动 或 华发 声 性 抽动 ,能 被 患者 有 意 

识 地 和 暂时 控制 ,睡眠 中 消失 ,EEG 发 作 期 无 竟 病 样 放电 。 

6. 其 他 ”如 屏 气 发 作 和 儿童 擦 腿 综 合 征 ( 详 见 第 二 章 第 七 他 ). 轻 度 胃 肠 炎 伴 良性 惊厥 、 维 
ER D 缺乏 性 手足 搞 抽 等 均 需 与 冶 病 鉴别 。 

【 治疗 】 

烯 闯 治 疗 的 目标 :完全 控制 发 作 ; 少 或 无 药物 不 良 反 应 ; 尽 基 提高 生活 质 伍 Ulis is 
慢性 病 , 需 坚持 长 期 治疗 。 为 实现 此 目标 ,需要 医师 ,家 长 . 患 儿 ,学校 .社会 的 共同 努力 ,普及 
Ji RA, ,树立 抗 病 信 心 ,提高 治疗 的 依从 性 。 

1. 病因 治疗 ”如 冶 病 患 儿 有 明确 的 可 治疗 的 病因 ,应 积极 进行 病因 治疗 ,如 脑 肿 癣 、 某 些 可 
治疗 的 代谢 病 。 

2. 药物 治疗 ”合理 使 用 抗 冶 痛 药 物 是 当前 治疗 竟 痛 的 主要 手段 。 抗 首 冯 药物 的 使 用 原则 : 

(D 治疗 时 机 的 选择 , 交 靖 一旦 确诊 ,应 尽早 使 用 扩 空 制 改作。 治疗 时 机 的 选择 不 能 
一 概 而 论 ,主要 根据 发 病 年 龄 .病因 发 作 类 型 及 持续 时 间 ,神经 系统 残疾 .家 族 史 、 脑 电 图 与 神 
经 影像 学 特征 进行 综合 分 析 后 再 作出 决定 。 一 般 首次 发 作 开始 用 药 的 指 征 : 

) 发 病 年 龄 小 ,婴儿 期 起 病 , 伴 神经 系统 残疾 ,如 脑 性 竣 痪 .精神 运动 发 育 迟 滞 - 

2) 患 先天 遗传 代谢 病 或 神经 系统 退行 性 病变 ,如 莱 丙 酮 尿 症 . 结 节 性 使 化 症 等 ， 


3) 首次 发 作 呈 
4) RUE AERE 
5) JH SETS CE 
6) CES FRE 
) 脑 电 图 明显 
EST pro 23971 


as 


项 影像 


G 


-一 项 或 多 项 危险 


E JUI ESO s m JC I T 。 

合 征 , 如 大 田原 综合 征 West 

史 者 。 

学 CT/MRI 异常 H 
异常 者 ,如 背景 活 


Fi 


综合 


是 局 灶 性 异 
异常 .频繁 ! 
RWE js 出 现 


g a 


AE- 


台 疗 - 若 不 存在 上 述 危 险 因 


者 ,可 和 暂 不 用 药 ， 
在 1 年 以 上 
(2) 选择 

1) 按 发 作 类 型 选 
Me . 左 乙 拉 西 坦 .只 
FEE JH; IE i 


i - Mese 


SUL. 


特殊 


日 要 密切 观察 ， 


应 用 


且 再 次 发 作 , 将 
也 不 是 必须 用 药 的 指 征 。 


合适 的 药物 
先 药 : 见 表 16-4。 抗 癫 病 药 物 分 为 广 谱 抗 癫 痫 药 , 如 两 戊 酸 . 托 吡 酯 、 
各 种 类 型 发 作 均 可 选用 , 允 


JE vbi 
药 ,如 卡 马 西 AER: 


FF. 奥 卡 西 平 . 莱 妥 英 


药物 ,如 促 肾上腺 皮质 释放 激素 RC 
小 儿 瘙 闯 发 作 类 型 与 适用 药物 


表 16-4 


IE .Lennox-Gastaut 综合 得 


3r 常 者 。 

BUB PECIA, 
次 发 作 或 反复 发 作 的 可 能 性 
素 , 首 次 发 作 且 症状 不 重 ， 


平素 健康 . 查 体 无 


抗 癫 痢 药 物 。 对 于 发 作 频率 低 ,发 作 


类 不 明 
:或 特 发 性 全 面 强 


TP SULJE aX di 


多 在 全 面 性 发 作 或 分 
钠 等 ,多 用 于 局 灶 性 发 
己 烯 酸 等 ,用 


“发 作 类 型 
局 灶 性 发 作 
强直 - 阵 挛 发 作 
失 神 发 作 
WUE 
强直 发 作 
West 综合 征 
LGS 


D VPA, DIE 
PB. AP EE 


Nod 2 1 


失 张力 发 作 


^M, FEN cft 
iCBZ, FU 
Edi 1980 年 以 前 
BLIZI EG es 29 t EMT SE 


VERRES 

— CBZ,VPA .PB PHT 
CBZ, VPA ,PB,PHT 
VPA ESM (Z 3I) 
VPA ‚CZP .NZP 
CBZ PB. NZP 
ACTH .VPA CZP 
VPA .CZP NZP 


西平 ;OXC 
AY, Hiii 


方面 后 者 更 具 丰 


1 优 Bo 


HANS 
OXC TPM .ZNS LTG 
OXC.,TPM ,ZNS,LTG , 
LTG ZNS TPM 
TPM, LTG ZNS LEV 
TPM LTG ZNS LEV 


EV 


VGB ,TPM ,LTG,ZNS 
LTG TPM VGB ZNS 
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E 


2) EI 5 E ESAR R I : RRRA EBJE E AAE ARSE ne BU 
共 济 失调 等 , 灯 巴 比 受 可 引起 严重 的 镇 静 作 用 、 认 知 损害 及 行为 异常 , 故 在 儿科 应 尽量 少 选用 。 
再 戊 酸 因 其 影响 内 分 泌 .代谢 及 肝脏 功能 ,在 2 岁 以 下 小 儿 及 青春 期 女性 患者 选用 时 应 革 酌 利 
BE. E SEP A ETT ues 英 钠 dors — ug AEE EE T cos flop pz S s, or FH EEG 
重 且 密切 观察 ,尤其 是 对 敏 体质 的 患 儿 。 

3) 对 于 肌 阵 挛 ， inii. UE 应 慎重 :如 卡 马 西平 . 奥 卡 西平 . 茶 受 英 钠 、 
EELZ OKA) 可 诱发 或 加 重 上 述 3 个 发 作 类 型 。 
(3) 2 合用 药 : 为 了 避免 多 药 联 合 时 产生 的 药物 之 间 相互 作用 或 增加 药物 毒性 ,尽量 
采用 单 药 治疗 ” 近 60% 5 BONONIE 用 一 种 抗 冶 痛 药物 即 能 控制 其 改作。 但 经 2-3 种 单 药 合理 治 
疗 无 效 , 尤 其 是 i 首 或 多 种 发 作 类 型 的 患 儿 ,应 考虑 2~3 种 作用 机 制 互补 的 药物 联合 治 
疗 。 抗 症 病 药物 主要 作用 机 制 见 表 16-5. 


表 16-5 小儿 常 用 抗 首 痫 药物 的 主要 作用 机 制 


作用 机 制 CBZ OXC PB CZP VPA TPM ZNS LTG LEV 

T dal b Hc fec dil ME ++ ++ $ * 33. idi M 
钠 授 道 

I) if] EE, FI f dt E L+ T+ ls Tht Tht N+ 
钙 通道 

兽 强 y -GABA 能 * 4+ ++ + + 
神经 作用 

抑制 兴奋 氮 基 酸 5s P 

的 作用 


++ 


SV2A 释放 介质 
未 明 的 作用 机 制 * ] * 


十 十 


uCBZ, PB, PHT WATARA STAI. 与 其 他 抗 沁 
5 合用 时 ,增加 其 他 药物 的 血 药 深度 :联合 


E 


用 时 .降低 其 他 药物 的 血 药 浓度 ;VPA 为 肝 酶 抑制 剂 ,与 其 他 


(4) 用 药剂 量 个 体 化 : 因 药 物 代谢 存在 个 体 差异 ,用药 应 从 小 剂量 开始 ,逐渐 增加 剂量 、 
直至 达 有 效 血 药 浓度 或 最 佳 疗效 时 为 止 。 一 般 经 5 个 半衰期 的 服药 时 间 可 达 该 药 的 稳 态 血 
(5) 坚持 长 
患 儿 得 到 发 
月 yetinde 


数 视 药物 半衰期 而 定 , 合 理 用 药 能 够 使 60%~80% 的 
5 年 或 动态 脑 电 图 可 考虑 减 量 ,又 经 6~12 个 
zt EEG 持续 异常 以 及 同时 合 
内 复发 或 加 重 , 故 要 避免 在 这 个 年 
iiti "€ üt j 停 药 对 发 作 不 能 得 到 理 pis ies 者 , 宕 恰 当 的 调节 药物 ,治疗 时 间 更 长 ,其 至 终 
身 服药 
(6) 定期 复查 :密切 观察 疗效 与 药物 不 良 反 应 。 除 争取 持续 无 临床 发 作 外 ,至 少 每 年 应 复查 
-次 动态 ERG。 针对 所 用 药物 的 主要 副作用 ,应 定期 监测 血 、 尿 常规 , 肝 、 肾 功能 等 ,尤其 在 用 药 
初期 .联合 用 药 ,病情 反复 或 更 换 新 药 时 ,并且 应 监测 血 药 浓度 、 
3. 手术 治疗 ”主要 针对 经 合理 规范 的 抗 蜂 痛 药 物 治 履 不 佳 省 , 约 占 2006-2506. TF 
难 治 性 癫痫 ,其 中 有 部 分 患 儿 可 考虑 手术 治疗 。 做 好 术 前 评 Hi. 选择 好 手术 适应 证 是 决定 术 后 
疗效 的 关键 : 如 央 题 叶 病灶 致 症 痛 难 治 而 行 病 帮 切除 , 术 后 约 67.9% 发 作 Wa E 24% 有 不 
辐 程度 的 改善 ”其 他 于 术 方 式 包括 韭 枉 叶 皮 质 区 病灶 切除 术 , 病 变 半 球 功 除 术 , 脐 肛 体 离 断 术 、 tit 


y 


不 规则 服药 、 


3 zi 
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软 脑膜 下 皮质 横 切 术 以 及 迷走 神经 刺激 术 等 。 
4. 生 酮 饮食 疗法 ”对 一 些 难 治 性 疯 靖 有 效 。 
【 闫 病 持 续 状 态 


JL RIRIA ENERE 30 分 钟 以 上 ,或 反复 发 作 而 间歇 期 意识 不 能 恢复 起 过 30 分 钟 者 , 均 
LZ SEI 状态 (status epilepticus, SE -CECBHIORI 发 作 均 可 发 后 持续 状态 ,但 临床 以 强直 - 阵 
ER 最 常见 。SE 是 临床 急症 之 一 id Hit I Hp RE SR PL HORE e FS] AE RJ TR 
如 果 SE 时 间 过 长 ， 可 造成 不 可 逆 的 脑 损 1 死亡 - BUG BUR JG RC, WIERA 3.6%。 突 然 
fa: 253 .药物 中 毒 tt SENASA s 9 e LAA 

Tic s HI 

1. 尽快 控制 发 作 也 西洋 ,每 次 剂 旺 0.3~0.Sma/kg ,一 次 总 
量 不 超过 10mg( 婴 幼 Tous ti ERE 1-2mg/min (rE JL 0.2mg/min). dese 
1-2 分 钟 内 止 惊 。 必 要 时 1/2-1 小 四 后 可 重复 1 次 ,24 小 时 内 可 用 2-4 次 ， 毅 脉 注射 内 难 时 用 
同样 剂量 经 直肠 洪 入 。 静 脉 推 注 中 要 密切 观察 有 ERES 制 。 与 地 西洋 同类 的 有 效 药物 还 有 
or uti 硝 西洋 、 maa 比 外 , 葵 妥 英 钠 . 茶 巴 比 妥 都 届 于 抢救 SE 的 第 一 线 药物 ,其 
作用 各 有 特色 ,可 单独 或 联合 应 请 

2. 保持 呼吸 道 通畅 , 吸 氧 ， ud [机 械 通气 - 

3. 保护 脑 和 其 他 重要 脏 器 的 功能 .防治 并 发 症 ”主要 包括 :生命 体征 监测 ,监测 与 纠正 看 
^X fiL . 血 渗透 压 及 血 电 解 质 异 常 ,防治 呼吸 .循环 误 网 或 颅 内 不 增 坑 JAI- 

4. 发 作 停止 后 ,给予 抗 疾病 药物 以 防 复发 - 

第 三 节 dm HN 

HERK (convulsion) 是 痛 性 发 作 的 常见 形式 ， 主要 表现 为 强直 或 阵 塞 等 舌 迟 肌 运 动 性 发 作 , 常 
伴 意识 障碍 。 惊 厥 及 其 他 形式 的 痛 性 发 作 可 在 小 儿 许 多 急性 疾病 过 程 中 出 现 , 它 们 因 急 性 原 发 
病 而 出 现 , 又 随 原 发 病 结 束 而 消失 ,因而 此 类 惊厥 不 能 诊断 为 癫痫 - 只 有 慢性 的 反复 性 发 作 才 
fie Wr y T ig - 

小 几时 期 急性 疾病 中 惊厥 发 作 有 以 了 $ 

l. 惊 丘 是 儿科 临床 常见 急症 。 儿 童 期 发 生 率 约 为 96-606, HEIA 10-15 倍 。 年 龄 越 小 
Ai k ERR 

2. Bil RORIS Vrbs o 

3. 新 生 pa 典型 res MRAR Je A Jes e oz He) Joa rel s E 
性 肌 阵 守 , 或 表现 为 突 发 瞪眼 .咀嚼 V cuu " PEN. 青紫 等 

4. 引起 惊厥 的 病因 众多 复杂 

ARA 与 特点 】 

C) 颅 内 感光 :如 由 细菌 ,病毒 .寄生 贝 .真菌 引起 的 脑膜 炎 或 脑 灾 党 表现 为 肥 复 而 疙 重 的 
昼 胶 发 作 , 大 多 出 现在 疾病 初期 或 极 期 。 伴 右 不 同 程度 的 意识 障 但 和 鼎 内 压 增 高 表现 。 脑 疹 液 
检查 对 诊断 和 鉴别 诊断 有 较 大 帮助 。 

(2) 顺 外 感染 : Me p le) De m p Az N: 

ju BUR, LAS i XC eMe 


志 儿 科 最 常见 的 急性 履 


-多 并 发 于 败血症 .重症 肺炎 .细菌 性 独 疾 .所 是 咳 等 严重 细菌 性 感染 
idi. RYE RU DR ig d re bc P Ker e ae pz qo PU] HELL " 与 
蝴 内 让 增 高 症状 ”检查 脑 兰 液 除 发 现 压 力 擅 高 外 , 营 规 .生化 均 正 时 


2. 非 感染 性 病因 
(D PR EEG 


DO filio (05 3 H3 t: A (25 rs og 9T ER ELA TE A Eh i 
区 佳音 识 障碍 和 顾 内 压 增高 , 颅 脑 CT 对 诊断 有 重要 价值 。 


即 起 病 , 扩 复 昼 


2) 先天 发 育 上 畸形 :如 脑 发 育 异 常 . 脑 积 水 .神经 皮肤 综合 征 等 。 


有 智力 和 运动 发 育 
3) VJ i fr 


:病变 : udi E Acne 


(2). fii] CAS ERE) AS 
) dide «Ce i PERIJA s M o f nV, 
sx pr hg REL PSU P] HE 
2) 代谢 性 疾病 : 包 E 
FIER fL 355] np 55 bib X 
^ Bi Wr 398 DT T 
功能 异常 及 电解 | 
Ji ic a3) pi o ox 


ENDS 


DIK BAUR: ERE BK kP 


; in lia DIS 


i ü aj lini ^ 


【 热 性 惊厥 】 
. 定义 及 流行 病 学 “ 热 性 惊 
VA. EHE 28 SR IPEK, 5 F PRIN: 或 染 和 其 他 导致 
Bic BI RT HE P 


FR (febrile seizu 


期 。 首次 热 性 ; "— 
Hs KÜRE BEUPE ; K FEREENA HC 
后 不 再 发 作 : 
2. dA 
(1) 未 成 熟 脑 “ 链 东 形成 的 过 程 ,过 多 神经 元 消亡 
(2) 发 热 ” 以 病毒 感染 最 多 见 ,细菌 感 


Js 
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忆 重 要 作 月 
毒 . 低 血 钙 \ 低 血 镁 、 低 血 钠 、 高 血 钠 
\ 儿 均 有 相应 临床 表现 及 其 基础 病因 


“丙酮 尿 症 3 
1 L\ 尿 中 人 
MARZI .农药 和 和 由 要 神经 兴奋 药 中 毒 。 大 多 有 顽固 惊厥 发 作 伴 


H. 


UBER Pp rh 


意识 障碍 及 肝 . 肾 功 能 损伤 。 


因 引 起 的 颅 内 出 血 。 伤 后 立 


大 多 表现 为 反复 发 作 , 常 伴 


或 血肿 等 。 除 反复 惊厥 发 作 外 , 伴 颅 内 
压 增 高 和 定位 体征 ,病情 进行 性 加 重 ,头颅 影像 学 检查 对 诊断 起 决定 作用 . 


和 后 立即 起 病 , 反 复 惊 


- 血 渗透 压 ,电解质 和 血糖 测定 
e 综合 征 : 顽 周 惊厥 伴 严 重 肝 PE 

糖 血 症 等 ,表现 为 进行 性 
由 中 毒 : 


FS) 发 病 年 龄 为 3 个 月 ~5 岁 , 体 温 在 38 C 
USC Jo PERI 


代谢 性 疾病 ,既往 没有 无 热 恢 


Pe TEIR ee] vp LA BLEU TXORTEDUIS . JLE RERA 206-56c. 18-22 个 月 为 发 病 高 峰 


29%~55%, 其 危险 因素 包括 :起 病 早 (<6 个 
热 性 惊厥 ;发 作 时 


体温 <38.5% 。 绝 大 多 数 了 岁 


停 厥 病因 及 发 病 机 制 ” 生 物 学 机 制 不 明 , 三 大 相关 因 


KH: 


, 突 触 间 联 系 不 完善 。 
dg 29%6。70% 以 上 与 上 呼吸 道 感 染 有 关 , 其 他 


什 发 于 出 痛 性 疾病 .中 十 炎 、 下 呼吸 道 感染 以 及 疫苗 接种 或 非 感染 性 疾病 、 发 热 ( 肛 温 宕 38.5C ) 


为 触发 因素 
(3) 遗传 易 感 性 ”上 患 儿 常 有 热 
遗传 伴 不 同 外 显 这 的 可 能 性 ,基因 位 点 在 19p 和 8q13-21. 
3. 临床 表现 分 为 两 型 ,单纯 型 热 1 
K 16-6. 


3€ 16-6 Ap E RAN S2 eE AUE BR 


: 恢 网 家 族 史 , 对 若干 大 的 家 系 连锁 分 析 提示 常 染色 体 显 性 


:和 惊 膀 和 复杂 型 热 性 惊 辜 ,其 临床 表现 和 鉴别 要 点 见 


的 临床 特点 


单纯 型 FS 
iH FS 的 比例 70% 
CINES 6 个 月 至 5 岁 
dac Az ELA 全 而 性 发 作 
c c f n] p] 多 短暂 ,<10 分 钟 
次 热 程 发 作 次 数 仪 1 次 . 偶 有 2 次 
阴性 
EN 


30% 


复杂 型 FS 


<6 个 月 ,6 个 月 至 5 vss 


局 类 
ttj] fia 
24 / 


-性 或 全 面 性 发 作 


长 ,>10 分 钟 


\ 时 内 可 反复 多 次 


np pr 
$ 


性 


L 


& 
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4. 热 性 惊厥 患 儿 发 生 疯 痛 的 预 略 因素 :中 发 病 前 神经 系统 异常 或 发 MAA: 
gu; OLERE E. rh ue He TUR E 210%. Ce 


型 热 性 惊厥 :4%~12%)。EEG 在 癫痫 发 生 的 危险 性 预测 上 价值 尚 无 定论 
一 般 无 须 作 EEG 检查 。 但 对 复杂 型 热 性 惊厥 患 儿 , 若 EEG 中 新 出 setti mop HIERN 
Jis A: HE B fes D 

5. 热 性 惊厥 的 防治 

(1) 发 作 急性 期 处 理 ” 热 性 惊厥 多 短暂 且 为 自 限 性 ,发 作 超过 10 分 钟 应 送 急诊 ， 


D 一 般 治疗 
2) 对 症 治疗 : 退 
3) 终止 发 
大 剂量 反 10 mg; 
按 癫痫 持 
(2) 31 


eh 


状态 处 


防 法 : 丙 戊 酸 10~20 
Efi 


化 脓 性 脑膜 炎 
脑 实质 。 本 病 
惊厥 RE RI 
嗜 血 杆菌 疫苗 .有 
S RE. 
(IAE 
Vr ZAETESI 
菌 3 种 细菌 引 起 。 
he 
fij ek n^ 
ote 
致 病菌 
f 


是 小 
时 5i 


肺炎 


至 流行 


见 的 途 
Títt WA poe F 


vie 是 感染 的 侵 


最 ^d 


菌 通过 


3. 与 颅 腔 存 在 
了 接 进 入 蛛网 膜 下 
【病理 ] 

在 细菌 毒 索 和 多 


:保持 呼吸 道 通畅 LU 
腿 热 药 退 热 ,物理 降温 ,维持 内 环境 


£i JL 2 mg 1096 7K EARE 0.5mV/k g (FANEN . 7 p ASTE 


里 ( 见 


生 惊厥 的 预防 ”预防 的 主要 目标 是 针对 长 程 
作 次 数 少 , 非 长 程 发 作 无 须 使 用 药物 预防 。 使 
发 热 开 始 即使 用 地 1 


n 
mg/ k 


E 据 表明 卡 马 西平 、 


(purulent meningitis) 是 
儿 , 尤 其 是 婴 幼 儿 时 期 常见 的 en 
` 颅 内 压 增 
re 


菌 和 入 侵 途 径 


都 


&ü 
IS 
24 
3 (n qj 
与 


性 
可 通过 多 种 途径 侵入 脑膜 


Fi 
径 是 


达 脑 


ELE 
Fs 


E zu, 


AUD 
:和 细胞 毒性 脑 水 J 


d 


能 
个 月 


国外 不 同 ,我 国 较 少 发 生 B 组 B 溶血 性 链 二 


A 
2. 邻近 组 织 器 官 感染 ,如 中 耳 炎 


EE 
DITE 


及 氧 .监护 生 


缓慢 前 


续 >5 分 钟 进行 止 惊 药物 治疗 - 地 西洋 0.3~0.5mg/kg T icit i: (最 


全 或 反复 发 作 ， 


本 香 第 二 节 )。 


京 厥 或 反复 多 次 的 热 性 惊 殿 。 对 发 
T bU mms 可 选择 间 砍 预防 法 :如 在 每 次 
lmg/(kg:d), 分 3 次 口服 , 连 服 2~3 R- 问 砍 预 防 无 效 者 ,可 采用 长 期 预 
gd), 4 2 ELI, REE EE 3- 5mg/ kg D. 4) 1-2 VCEMIIE MEH 1-248, 


AE ESSO AET TEA, FUCO 25 h JEEE 


GR A) 


第 四 节 ”化 胺 性 脑膜 炎 


Dy 
R% 


EE 各 种 化 胺 性 细菌 引起 的 脑膜 炎症 ,部 分 患者 病变 
pisi 兴 性 疾病 。 临 床上 以 急性 发 热 、 
改变 为 特征 。 随 着 脑膜 炎 球 菌 及 流感 


不 断 提 高 ,本 病 发 病 率 和 病死 率 明 


累及 


高 和 脑膜 刺激 征 及 脑 消 液 脓 1 


x 


K 


] 


引起 本 病 ,但 2/3 以 上 患 儿 是 由 有 Sa 


以 下 幼 婴 和 新 生 儿 以 及 原 发 性 
j 萄 球菌 脑膜 炎 , 前 者 以 大 上 肠 埃 希 菌 最 


ai Wo 


Ux nd) vn 
em 后 内 成 由 


[8 .铜绿 
1 脑膜 炎 球 菌 


\ 儿 免疫 防 箱 


: 儿 的 皮 1 


rte EE IINE, 
k 3 EC o 


症 抵达 脑膜 微 
1 上 呼吸 道人 侵 


36 3E ift, EI TAS f 
膜 。 致 病菌 大 多 上 


= 


乳 突 炎 等 扩散 波及 脑膜 


Hir ,神经 外 科 手 术 KSEE 


El Jl. 
HA 


RE ENA HA 2p pig ET IXI 


cc 


3 jt , AL 


E 


im 


Nim iz EA EC 
PEE SUM : 血管 》 
pA E KI 


症 相 关 细 胞 因子 作用 下 ,形成 以 软 脑膜 ,蛛网 
充血 .大量 中 性 粒 细胞 浸润 和 纤维 焦 111 渗 } 
CAES HUI E fi Act To b a 


源 


hi 


(i 9g e e RA 4 
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底部 和 次 笑 表 面 。 谈 重 少 可 有 血管 壁 坏死 和 灶 性 出 血 ,或 发 生 闭 塞 性 小 血管 炎 而 致 灶 性 脑 

【 临床 表现 】 
90% 的 化 腔 性 脑膜 炎 患 儿 为 5 岁 以 下 儿童 .1 岁 以 下 是 患 病 高 峰 年 龄 ,流感 嗜 血 杆菌 引起 的 
化 脓 性 脑膜 炎 多 集中 在 2 个 月 至 2 岁 儿 童 。 一 年 四 季 均 有 化 脓 性 脑膜 炎 发 生 , 但 肺炎 链球 菌 以 


itis 而 脑膜 炎 
急性 起 病 . 
SINET Ri dare Het oe ns 
概括 为 3 个 方面 : 
,包括 发 热 、 E 
昏迷 到 深度 昏迷 

, 瘀 王 和 休克 。 
上 4 有 前 因 饱 满 与 张力 增高 . 头 围 增 大 等 。 合 并 脑 
障碍 加 重 及 瞳孔 不 等 大 等 体征 。 


典型 临 记 


情 加 
限 性 4 


2. iii 


年 龄 


SS Ay i ;四 
LE HR. .呼吸 不 规则 、 


quid da it: AR su 


JU WEAR 


小 于 3 个 月 的 


反应 低下 有 关 。 

: 实验 室 检查 】 
. 脑 背 液 检查 
外 观 混浊 似 米 汤 样 。 白 细胞 总 数 显 著 增 多 , 宇 1000 x 10VL, 但 有 20% 的 病例 可 能 在 


pe 高 ， 


250 x 10/L 以 下 ,分 类 以 中 | 
确认 致 病菌 对 明确 
i 阳性 率 其 至 较 细 菌 培 3 


il 的 多 币 
的 患者 诊 


(1) 
(2) 


免疫 学 方法 可 


会 新 有 参考 价值 。 
2. 其 他 
血 培养 :对 所 有 
Rz Kos a. DARE 
) 外 周 血 象 : 白 细 j 


分 患 儿 病 前 


见 可 人 简单 


生 脑 功能 障碍 


京 谍 发 作 。 脑 膜 炎 双 球 多 

页 内 压 增 高 表现 ,包括 头 
准时 , 则 有 呼吸 不 规则 、 
脑膜 刺 激 征 ,以 


TA 


3j [IHE 


有 和 流感 嗜 血 杆菌 引起 的 化 脓 性 
打数 日 上 呼吸 道 或 胃 肠 道 感染 病史 。 


点 


.婴儿 中 


昌 直 最 常见 ,其 他 如 Kernig 征 和 Brudzin 


上 项 强直 最 党 


幼 婴 和 新 生 儿 化 肤 性 脑膜 炎 表 现 多 不 典型 
低 或 不 发 热 ,甚至 体温 不 升 ;加 顺 内 压 增高 表现 可 不 明显 , 幼 婴 不 会 诉 头痛 ,可 能 仅 有 吐奶 , 尖 叫 


检 


V 


余 片 :是 发 现 脑膜 


着 ,有 可 能 出 现 白 细胞 总 数 减少 。 


(4) 
一 ,血清 
(5) 


fi lizh TA 


血清 降 
Fes 


神经 影像 学 


12 4 AT 086 08g 


i 


£^ 30%~60% 的 化 腔 性 
Add: 
但 体温 不 z 或 体温 下 


wies 


大 ,首先 应 ^ 
计 刺 放出 


生 粒 细胞 为 主 。 糖 含 
da Ead J 


P5 Mi : HY GEE E I JETE PERR 
0.5ng/ml Jr Ari e 
ii MRI £ CT 更 能 清 
发 症 并 指导 干预 措施 的 实施 ， 增 强 显 影 虽 非常 
Mii 和 后 遗 症 ) 
. 硬 脑 腊 下 积 液 
BEEK oT ETIR 80% 

K T AE, 
前 四 隆起 或 颅 KS eg SENE 


1 岁 以 
第 后 再 
E f 

只 液 ,同时 也 


炎 双 球菌 重要 而 
胞 总 数 大 多 明显 增高 ,以 中 性 粒 弓 


婴儿 。 凡 经 化 胀 性 


京 脏 可 不 典型 ,如 仅见 面部 .肢体 局 灶 或 多 灶 性 抽动 、 
屏 气 等 各 种 不 显 性 改作; 四 脑膜 刺激 征 不 明显 ， 


atn 


次 m 性 者 应 做 药 物 敏感 试验 。 
sn 出 anth :中 致 病菌 的 特异 性 抗原 ， 


简便 的 方 
胞 为 主 。 


炎 和 细菌 性 脑膜 炎 


i 地 反映 脑 实质 病变 ， 


规 检 查 , 但 能 显示 脑膜 


脑膜 炎 并 发 便 脑 腊 


肺炎 
ipe: 以 春 、 秋 季 发 病 多 。 大 多 
感 哮 


以 乳胶 村 EDA 


膜 炎 球 菌 和 流 / 血 杆 菌 引 | 


进行 性 加 重 的 意识 障碍 。 随 病 
o £8 30% 的 患 儿 有 反复 的 全 身 或 局 


ski 征 阳性 。 
,主要 差异 在 :中 体温 可 高 可 


局 部 或 全 身 性 肌 阵 挛 ,或 呈 


与 婴儿 肌肉 不 发 达 , 肌 力 弱 和 


商 咨 液 检查 是 确诊 本 病 的 重要 依据 ,参见 表 16-2。 典 型 病例 表现 为 压 


iiic 


余 片 和 培养 未 能 检测 到 致 病菌 


疑似 化 腑 性 脑膜 炎 的 病例 均 应 做 血 培养 ,以 帮助 寻找 致 病菌 。 
法 。 


但 在 感染 严重 或 不 规则 治疗 


的 特异 和 敏感 的 检测 指 慰 之 


复 检 SE 查 能 发 现 并 


等 炎症 改变 


在 病程 中 
ion t fbl 


下 积 液 , 芳 加 上 上 无 症状 者 
AUR 效 治疗 48-72 "m 


升 高 ;或 一 般 症状 好 转 后 又 出 现 意 识 障 得 BUR., 


"n BET 
Lis HO. 


3l fü e X asd 扫描 可 协助 诊断 ， 


具 液 应 送 常规 和 细菌 学 检查 ， 
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与 便 膜 下 积 脓 鉴别 。 正 常 婴 儿 硬 脑膜 下 积 ELSE 2ml.£E 定 其 小 SF 0.4g/L 

发 生硬 脑膜 下 积 液 的 机 制 尚 不 完全 明确 ， 原因 :人 管 通 透 性 增加 ,血浆 
成 分 渗 出 ea 多 脑膜 及 脑 的 表层 小 静脉 ， n. Wert Pre Ro Az ^ de rte 
3E ,导致 渗 出 和 出 血 ,局 部 渗透 压 增 高 ,水 分 进入 硬 膜 下 腔 形 成 硬 膜 下 积 液 

2. 脑室 管 膜 炎 “主要 发 生 在 治疗 被 延误 的 慨 儿 :- 吓 E : 索 治 疗 下 发 热 不 退 .惊厥 、 
意识 障碍 不 改善 .进行 性 加 重 的 颈项 强 ? 反 张 , 脑 将 液 始终 无 法 正常 化 ,以 及 CT 见 脑 
室 扩 大 时 , 需 考 虑 本 症 , 确 诊 依赖 侧 脑 室 脑室 内 脑 背 液 显 天 异常 治疗 大 多 困难 ,病死 
率 和 致 残 率 高 。 

3. 抗 利尿 激素 异常 分 泌 综 合 征 
证 和 血 奖 低 渗 透 压 ,可 能 加 剧 脑 水 
发 作 。 

4. 脑 积 水 “” 炎 症 渗 出 物 粘 连 堵塞 脑室 内 脑 疹 液 流出 通道 ,如 导 水 管 
R A 引起 非 交 通 性 脑 积 水 ; 也 可 因 炎 症 破 坏 蛛网 膜 颗 d 
吸收 障碍 ,造成 交通 性 脑 积 水 。 发 生 脑 积 水 后 , 患 儿 出 现 
进行 性 增 大 , 鼎 缝 分离, 前 入 扩大 饱满 ,站 颅 破 谈 音 和 头皮 葬 脉 扩张 。 亏 
高 压 使 大 脑 皮质 退行 性 萎缩 , 患 儿 出 现 进 行 性 智力 减退 和 其 他 神经 功能 倒退 

5. 各 种 神经 功能 障碍 ”由 于 炎症 波及 耳蜗 迷路 ,10%~30% 的 患 儿 并 发 神经 性 
如 智力 低下 , 脑 性 瘫痪 , 疗 痛 ,视力 障碍 和 行为 异常 

【诊断 】 

早期 诊 由 年 保 证 患 儿 获得 早期 治疗 的 前 提 。 
或 顾 内 压 增高 此 现 的 婴 幼儿 , 均 应 注意 本 病 的 电 ESAN. I 
而 ,对 有 了 明显 颅 压 增高 者, 应 先 适 当 降低 颅 内 压 乒 ERE. LADT RERE S UJ AZ ^L oon - 

要 幼儿 串 者 和 经 不 规则 1 治疗 者 临床 表现 常 不 典型 ,后 者 的 脑 疹 液 改变 也 可 不 明显 ,病原 学 
主 阴性 ,诊断 时 应 仔细 询问 病史 和 详细 进行 体格 检查 ,结合 脑 疹 液 中 病原 的 特异 性 免疫 
检查 及 治疗 后 病情 转变 ， 综合 分 析 后 确立 诊断 。 
[ 鉴别 诊断 】 

除 化 脓 性 细菌 外 ,结核 分 枝 杆菌 ,病毒 、 都 可 引起 脑膜 炎 ,并 出 现 与 化 E 炎 相 
似 的 临床 表现 而 知 注 意 鉴 别 。 脑 疹 液 检查 ,尤其 是 病床 学 检查 是 鉴别 诊断 的 关键 ,二 
1. 结核 性 脑膜 炎 ”和 需 与 不 规则 治疗 的 化 脓 性 脑膜 i 鉴别。 结核 性 脑膜 炎 坚 亚 急 
规则 发 热 Ad 出 现 脑膜 刺激 征 ,惊厥 或 i FIL, eX F o ng A 1 Ti n e o Ep (c 
REN. Tai. PPD 阳性 或 肺 部 等 其 他 部 位 结核 病灶 者 支持 结核 性 脑膜 炎 的 诊断 。 有 蚁 将 
液 外 观 呈 毛 玻璃 样 ,和 白细胞 数 多 <500x10%L, 分 类 以 淋巴 细胞 为 主 , 注 膜 涂 片 抗 酸 染 色 和 和 结 梳 
分 枝 杜 菌 培 养 可 帮助 确立 诊断 

2. 病毒 性 脑膜 炎 ”临床 表现 与 化 脓 性 脑 腊 炎 相 似 ,感染 中 毒 及 神经 系统 症状 均 较 化 脓 性 脑 

,病程 自 限 , 大 多 不 超过 2 周 。 脑 将 液 较 清 亮 ,白细胞 数 为 0 ERT x 10%L, 分 类 以 淋巴 
细胞 为 主 , 糖 含 其 正常 ， 脑 兰 液 中 特异 性 抗体 和 病毒 分 离 有 助 诊断 

3.， 隐 球菌 性 脑膜 炎 IURI Rice "3t RYE UR ZESHES RS 


E KETAU DRI iE tA DS .引起 低 钠 血 


OVALE f 


骨 加 重 ,或 直接 AMI A Ifi JE 2| 


È 


Si Pug a WFL a E H 
f Ik s Fe oe tco ECHTE 
Epp vog Az fe, c 
晚期 .持续 的 鼎 内 


=x 


DUTIES 


Ai ge UHR n de P UC pe RU dc. AWA ies UTR H Ue CRUS E EION c pg 
此 外 ,还 震 广 意 与 脑 脓肿 teo i8 A eh t IH ili e 35s 
| l 
生 素 治 疗 


(1) ja Vet gom) - te fert ui de fU P d Lo 32 R32 24 7 NEAL HCM Tr ic E S og ig C 
debe xoi et cei flo HL Ge pes v Rr e Ew p be pog 2t APE E ERO 8 v ice Hg E A 
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足 和 疗程 够 


(2) 3pj Vt pep HU] ifi p 诊断 初步 确立 但 致 病菌 尚未 明确 ,或 院外 不 规则 治 
中 选用 对 肺炎 


" ipera HIZ ENH BOURE A A AITE R 
目前 主要 选择 能 ' n du EA 5 达到 有 效 灭 菌 浓度 的 第 三 代 头 孢 菌 素 


卖 按 上 述 病 原 菌 未 明 
R, "aT ofc FERE RE 20 77 -40 H U/ kg d)- 
索 依然 敏感 , 故 首 先 选 用 ,剂量 


2) MCA. 
同 前 - "i rds j s 
3) ib A ML EF Pi coop EOR e P n] FE] sS P "c ampicillin)200mg/ (kgd)。 耐 药 者 使 用 上 述 
258 (COE HL DS] DE C 9 td ( meropenem) 120mg/ (kg: d), XH] SU SEG 
4) fili: Sg i 2g 4 t C, dj AER Ei D] 2 B8 25] UR AI Ve FH SAC PUE (Qnafeillin)200mg/ 
(kg: c0, JI (io tg K EUR OE 10-20mg/ (kg*d) 等 。 革 兰 阴性 杆菌 者 除 - 述 第 三 代 头 孢 菌 素 外 ,可 
JI 2a CIS P pco Je 9 e - 
(4) PEHE dr Pe ou ir de BEERTA ANAUE t ETTER AG, ECCLE SERRE AER IIR E EIE UD 
DX 10-14 天 .脑膜 炎 球 菌 者 7 大 ， 色 和 葡萄 球菌 和 革 兰 阴性 杆菌 脑膜 类 应 21 天 以 上 。 若 有 
或 经 过 不 规则 治疗 的 患者 ,还 应 适当 
. 肾上腺 皮质 激素 的 应 用 细菌 释放 大 是 内 革 促进 细胞 因子 介 导 的 炎症 反应 志 
重 脑 " 由 和 中 性 粒 细 胞 浸润 ,使 病情 加 重 。 抗 生 素 迅 速 杀 死 致 病菌 后 ,内 毒素 释放 尤为 严重 ,此 
时 使 用 肾上腺 皮质 激素 不 仅 可 抑制 多 种 炎症 因子 的 产生 ,还 可 降低 血管 通 透 性 ,减轻 脑 水 肿 利 
FRU ES HR 公 0.6mg/ (kg: d), 4 4 次 静脉 注射 。 一 般 连 续 用 2-3 天 ,过 长 使 用 并 无 
E 脑 屏障 的 作用 .因而 减少 了 脑 将 液 的 浓度 ,必须 强调 在 首 剂 


也 塞 米 松 。 对 新 生 儿 非常 规 应 用 皮质 激素 。 


Ea 
T 


3 


rh 


ct Bk 


Hb. 皮质 激素 


液 : 少 量 积 液 无 须 处 理 。 TIRES DRESS 应 行 硬 膜 下 穿刺 放出 
.每 侧 不 超过 1Sml。 有 的 患 儿 需 反复 多 次 穿刺 ,大 多 数 患 儿 积 液 逐 渐 减 少 而 治 
愈 者 震 外 科 手 术 引 流 。 
(2) 炎 : 进 行 侧 脑室 穿刺 引流 以 缓解 症状 、 同 时 ,针对 病原 菌 结合 用 药 安全 性 , 选 
择 适 家 抗生素 脑室 内 尘 
(3) 脑 积 水 : 主 要 依 
4. 对 症 和 支持 治疗 
(D. 急性 期 严 党 监测 生命 体征 ， 
iH OH EE 
(2) ME ABC. 
(3) Mic 34-2 UI PL /K spo fit c KA ERARE. SAPRE : 
表现 背 , 航 极 探 制 脑膜 炎 的 同时 ,适当 限制 液体 入 全 ,对 低 钠 血 症 症 状 严重 者 的 情 补充 钠 盐 ， 
【预后 ] 
合理 的 抗 / 降低 了 了 ee s ,本 病 婴 幼儿 死亡 率 
Je pi Cibi de BR inj Ae oe TR eR JLS Ce 个 Ne 夜中 细菌 量 ier n Ta 
(54 大 ) 相 大 £9 109-209 f E (f A REI Pis 严重 后 遗 症 , 常 见 的 神经 系 : 
Tr JUR .得力 倒退 Le kr pus .语言 能 力 延迟 007] BRE EO RE &,it 


积 液 , 放 液 


f. T 


— T fadi PUR e Bert SIKEI KAUR ERR T7 - 


WSE ULLA e LR ng 节律 改变 ,并 及 时 处 理 鼎 内 
).25~1g/kg 和 地 塞 米 松 ), 预防 脑 疝 发 生 ， 人 参见 本 
WEE ,并 防止 再 发 。 人 参见 本 章 第 
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神经 肌肉 系统 疾病 


第 五 节 ”病毒 性 脑 炎 


病毒 性 脑 炎 (viral encephalitis) 是 指 由 多 种 病毒 引起 的 颅 内 急 


炎症 - 


rH TES Jt 


i 体 致 病 性 


能 和 宿主 反应 过 程 的 差异 ,形成 不 同类 型 的 表现 。 若 病变 主要 累及 脑膜 ,临床 表现 为 病毒 性 脑 
膜 炎 ; 若 病 变 主要 影响 大 脑 实质 , 则 以 病毒 性 脑 炎 为 临床 特征 。 由 于 解剖 上 两 者 相 邻 近 , 若 脑膜 
和 脑 实质 同时 受累 ,此 时 称 为 病毒 性 脑膜 脑 炎 。 大 多 数 患 者 病 FAIBLE 

[ 病因 ] 

临床 工作 中 , 目前 仅 能 在 1/4~1/3 B put ift st HEROS Bi 
为 肠 道 病毒 ,其 次 为 虫 媒 病毒 . 腺 病毒 e 其 他 病 
多 数 患者 尚 难 确定 其 病原 体 ,但 从 其 临床 和 今 PEPE A I BERRY, 

【病理 】 

脑膜 和 (或 ) 脑 实质 广泛 性 充血 .水肿 , 伴 淋 巴 细胞 和 浆 细 胞 浸润 。 可 见 炎症 细胞 在 小 血管 
周围 旦 袖 套 样 分 布 ,血管 周围 组 织 神经 细胞 变性 ,坏死 艇 蒜 崩 解 。 病理 改变 大 多 弥漫 分 布 ,但 
岂可 在 茶 些 脑 叶 突出 ,星相 对 局 限 倾向 。 单 纯 疱疹 病毒 常 引起 烟叶 为 主 的 脑 部 病变 

有 的 脑 炎 患 者 见 到 明显 脱 侨 峭 病 理 表现 ,但 相关 神经 元 和 名 突 吉 相对 完好 。 此 种 改变 是 
于 病毒 感染 激发 的 机 体 免疫 应 答 , 产 生 “ 感 染 后 " 或“ 过敏 性 ” 脑 炎 。 

[ 发 病 机 制 | 】 

病毒 经 肠 道 (如 肠 道 病毒 ) 或 呼吸 道 ( 如 腺 病毒 和 出 净 性 病毒 ) 进入 淋巴 系统 繁殖 ,然后 经 
流 ( 虫 媒 病 毒 直接 进入 血 流 ) 感 染 颅 外 某 些 脏 器 ,此 时 患者 可 有 发 热 等 全 身 钙 状 。 45 定居 
脏 器 内 进一步 繁殖 , 即 可 能 入 侵 脑 或 脑膜 组 织 , 出现 中 枢 神 经 症状 。 因 此 , 鼎 内 急性 病毒 感染 的 
病理 改变 人 对 脑 组 织 的 直接 人 侵 和 破坏 ,然而 , 若 宿 主 对 病毒 抗 序 发 生 强烈 免疫 
反应 pae — He STR BUS .血管 与 血管 周围 脑 组 织 的 损害 

ci CE, 

病情 轻重 差异 很 大 ,取决 于 脑膜 或 及 实 一 般 说 来 ,病毒 性 脑 炎 的 临床 
经 过 较 脑 膜 炎 严重 ,重症 脑 炎 更 易 发 生 

1. 病毒 性 脑膜 脑 炎 ”急性 起 病 , 前 驱 传 染 性 疾病 ,主要 表现 为 发 热 、 
恶心 .呕吐 .软弱 嗜睡。 年 长 儿 会 诉 头 痛 , 婴 儿 则 ) :, 易 激 惹 。 一 般 很 少 有 严重 意 ; 
"T: PK. RISUS iS. (HOC TER 经 系 统 体征 ， 病程 大 多 在 1~2 周 内 。 

病毒 性 脑 炎 急 ,但 其 临床 表现 因 脑 实质 部 位 的 病理 改变 .范围 和 严重 程度 而 有 所 

(1) 大 多 数 患 儿 因 弥 漫 性 大 脑病 变 而 主要 表现 为 发 热 .反复 惊 胶 发 作 ,不 同 程度 的 意识 障碍 
和 颅 内 压 增高 症状 : 惊 掀 大 多 时 全 性 ， H 也 可 有 局 灶 de 严重 者 呈 惊 县 持续 状态 。 患 儿 
可 有 嗜睡 .4 td k, : 同 程 度 的 意识 改变 。 若 出 现 呼吸 节律 不 
规则 或 瞳 了 E NS HT Az Di 2 A 儿 尚 伴 偏瘫 或 肢体 瘫痪 表现 。 

(2) 有 的 ! KURE 1:3. KAN EE S, Uf ju " JRE JI d EAE IL, FERRIE 
发 热 : 多 数 为 任 身 性 或 局 灶 性 强直 - Peng ox Mese Rz: , I eR BUD UE S5 kn ELE Tz ME, m 
出 现 FEARS. 

(3) ag 脑 部 病变 主要 累及 额 叶 底 部 . 显 叫 边缘 系统 , 吊 者 则 主要 表现 为 精神 情绪 异常 ,如 躁 
$E A] .失语 ,以 及 定向 力 .计算 力 与 记忆 力 障 得 等 . 伴 发 热 或 无 热 多 种 病毒 可 引起 此 类 表现 ， 
但 由 单纯 疱疹 病毒 引起 者 最 严重 ,该 病毒 脑 炎 的 神经 细胞 内 易 见 盒 病毒 抗 原 颗 粒 的 包涵 体 , 此 
时 被 称 为 急性 包涵 体 脑 炎 , 常 合并 惊厥 与 夺 迷 ,病死 率 局 

Hf VA fidi . 单 次 .四 肢 次 或 各 种 不 自主 运动 为 主要 表现 者 不 少 黔 者 可 能 同时 奢 有 
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上 述 多 种 类 型 的 表现 : JERK TERERUR H AHERE. 
全 身 症 状 可 为 病原 学 诊断 提供 线索 .如 手 - 足 - ORR B9 CESAR A SER. FIE 
淋巴 结 肿 大 提示 EB 病毒 、 巨 细胞 / . 西 尼罗河 病毒 感染 则 可 能 表现 为 腹泻 和 躯干 皮肤 红斑 - 
T 助 检查 】 

. 脑 电 图 “以 弥漫 性 或 局 限 性 异常 慢 波 背景 活动 为 特征 ,少数 伴 有 棘 波 、 环 - 慢 复合 波 。 
T 背 里 活动 只 能 提示 异常 脑 功能 ,不 能 证 实 病毒 感染 性 质 。 某 些 患者 脑 电 图 也 可 正常 。 

2. 脑 峭 液 检查 外观 清 亮 .压力 正常 或 增加 。 白 细胞 数 正 常 或 轻 度 增多 ,分 类 计数 早期 可 
为 中 性 粒 细 胞 为 主 ,之 后 逐渐 转 为 淋巴 细胞 为 主 ,蛋白 含量 大 多 正常 或 轻 度 增 高 , 糖 含量 正常 。 
涂 片 和 培养 无 细菌 发 现 - 

3. 病毒 学 检查 “部 分 患 儿 脑脊液 病毒 培养 及 特异 性 抗体 检测 阳性 。 恢 复 期 血清 特异 性 搞 
体 滴 度 高 于 急性 期 4 倍 以 上 有 诊断 价值 。 可 通过 PCR 检测 脑 将 液 病 毒 DNA 或 RNA ,帮助 明确 
病原 . 

4. 神经 影像 学 检查 ” 倍 共 振 对 显示 病变 比 CT 更 有 优势 。 可 发 现 弥漫 性 脑 水 肿 ,皮质 、 基 
底 节 . 脑 桥 .小 脑 的 局 灶 性 异常 病变 部 位 T2 信号 延长 ,弥散 加 权时 可 显示 高 信号 的 水 分 子 弥 
HIZ $R 等 改变 。 

【 诊断 和 鉴 另 iei 

A Z ROH ERO KANAAT i THERA EG fo AE E 
后 确立 。 少 数 ; pa H tif Hb Jf- Az PERR e e PERSA , E 
者 ,可 Ar FAIN e PEJUS f ERR 

. 颅 内 其 他 病原 感染 ”主要 根据 脑 疹 液 外 观 .常规 .生化 和 病原 学 检查 ,与 化 腑 性 结核 性 、 
mR 性 脑膜 炎 鉴 别 。 此 外 .合并 硬 膜 下 积 液 者 支持 婴儿 化 脓 性 脑膜 炎 。 发 现 颅 外 结核 病灶 和 
皮肤 PPD 阳性 有 助 于 结核 性 脑膜 炎 的 诊断 。 

2. Reye 综合 征 ” 因 急性 脑病 表现 和 脑 痊 液 无 明显 异常 使 两 病 易 相 混淆 .但 依据 Reye 
合 征 ga JA ia 功能 明显 异常 .起 病 后 3~5 AUNT STU. s dal ats oT Sj 
毒性 有 


染 Reye 综合 征 等 急性 脑 部 疾病 
让 脊 液 检查 证 实 特异 性 病毒 抗体 阳性 


E 


3f a 


3. pon 可 丝 助 头颅 磁 共 振 检查 ,应 疹 液 检查 .血液 免疫 学 检查 等 ,与 急性 播 散 性 脑 将 通 
炎 . 脑 血管 病变 . 脑 肿瘤 .线粒体 脑病 pen 生 疾病 脑 内 表现 (如 系统 性 红斑 狼疮 ) 鉴别 。 
【 治疗 】 


kd 


病 无 特异 性 治疗 。 但 由 于 病程 
恢复 .降低 病死 率 和 致 残 率 的 关键 。 
1. 维持 水 ` 电 解 质 平衡 与 合 TAE 况 不 良 者 给 
2. 控制 脑 水 肿 和 颅 内 高 压 ” 可 酌情 采用 以 下 方法 :@@ 严 格 限 制 液体 入 量 ; 
PaCO, 控制 于 20-25kPa; Go KEEBI, n TERRE 等。 
3. 控制 惊厥 发 作 “ 可 给 予 止 惊 剂 ,如 地 西洋 . 茶 巴 比 妥 , 左 乙 拉 西 坦 等 .如 止 惊 剂 治疗 无 效 ， 
可 在 控制 性 机 械 通气 下 给 予 肌肉 松弛 剂 。 
4. 呼吸 道 和 心血 管 功能 的 监护 与 支持 。 
5. 抗 病 阿 背 洛 韦 (aciclovir) 是 治疗 单纯 疱疹 病毒 水痘 - 
每 次 5 ~10mg/kg, 每 8 小 时 1 次 ;其 衍生 物 gre (ganciclovir) 治疗 
kg, 每 : 12 小 时 1 次 利 巴 EK ibavirin) HJE 能 
-种 药物 均 种 连用 10-14 天 ,静脉 滴 注 给 药 。 


ini en RE 保证 病情 顺利 


LARA 
加 过 度 通气 将 


带 状 疱疹 病毒 的 首选 药物 ， 
于 细胞 病毒 有 效 , 每 次 5mg/ 
控制 RNA 病毒 感染 有 效 ,10mg/(kg'd), 每 天 1 次 : 


x 


大 多 2~3 周 ， 多 数 患 者 完全 恢复 、 不 良 预后 与 病变 
LENS (<2 岁 幼儿 ) 相关。 临床 病情 重 .全 脑 浆 漫 性 病变 
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磋 及 智力 .运动 心理 行 为 ,视力 或 听力 残疾 
[Bit] Reye 综合 征 


1963 年 由 Reye 等 首先 报告 而 负 
水 肿 和 肝脏 为 主 的 内 脏 脂 肪 变性 内 
本 病 基本 病理 生理 特点 为 广泛 急性 


闻名 为 Reye 综合 征 (Reye syndrome) 凡 出 现 急性 弥漫 性 脑 
里 特征 , 曾 被 称 为 脑病 合并 内 脐 脂 肪 变性 
线粒体 功能 障 但 .引起 此 种 障碍 的 床 因 尚 不 完 侈 清楚， 


n 


90% 与 上 呼吸 道 病毒 感染 有 关 。 国 外 报道 B 型 流感 和 ; LAG AZ Fi 
认为 ,本 病 患 者 具有 遗传 易 感性 , 接 角 或 使 用 水 杨 "A Iri iz Ado es HE E < 


多 数 患 儿 年 龄 在 4-12 岁 , 平 索 健 康 , 大 多 有 病毒 性 上 呼吸 道 感 染 mani 往往 在 前 驱 


疾病 恢复 过 程 中 突然 出 现 上 :后 病情 迅速 加 重 ,出现 反复 尺 EHE EE VABISE . TE E 
BUNN EAS (EXER SKIKE- BILE PRA HO ES vtr FUR 


i 
IER EEEE S E EL AI A: , 8843 9] 6 EE JACET CEU K KE RALI, Gc AKI RN 
死亡 。 一 般 无 神经 系统 定位 体征 ,肝脏 可 有 轻 中 度 肿 大 ,但 也 可 不 大 .虽然 时 功能 显著 异常 ,但 
临床 无 明显 黄 阁 表现 。 

肝 功 能 异常 包括 转氨酶 增高 高 
归 幼 儿 易 有 低 血 糖 。 脑 次 液 检 查 除 压 
计数 以 中 性 粒 细胞 占 优势 . 

病程 呈 自 限 性 ,大 多 在 起 病 后 3~5 天 不 再 进展 ,并 在 1 周 内 恢复 重症 患 儿 易 在 病 初 1~2 
天 内 死亡 。 垃 存 者 可 能 遗留 各 种 神经 后 遗 症 , 长 时 间 持 续 昏 迷 者 后 跑 症 发 生 率 高 

本 病因 有 急性 脑病 的 各 种 临床 表现 , 需 与 化 腑 性 ` 结 核 性 或 病毒 性 脑 炎 鉴别 又 根据 本 病 
常 显 示 肝 功能 异常 ， 


发 血 症 .高 游离 脂肪 酸 血 症 及 凝血 功能 隘 碍 。 
无 其 他 异常 周围 血 白 细胞 反应 性 增高 ,分 类 


震 与 重症 肝炎 . 肝 性 脑病 相 鉴别 : 
,包括 脂肪 酸 氧化 缺陷 可 导致 Reye 综合 征 样 发 作 反 复发 生 .应 对 所 有 疑 为 
L 均 进行 代谢 性 疾病 相关 检查 。 
debts 要 降低 本 内 不: 下 代谢 紊乱 ;纠正 凝血 功能 障 候 ;控制 惊 硫 发 作 ; 抢 救 中 应 避 


第 六 节 BA QE ONE WE 


Wi HER (cerebral palsy) ) JS rh FAREA Jo, 09) E E 801 Hé JL o 2E JL. 进行 性 脑 损伤 , 临 
床 主要 表现 为 运动 发 育 和 姿势 异常 ,运动 功能 受 限 。 脑 性 竣 痪 患 儿 常 伴 有 智力 感觉 ,行为 异常 。 

并 不 少见 ,在 发 达 国 家 患 病 康 为 1%o ~3.6%o, 我 国 为 26647 ti 
] 
3^1 yf s A ze lt A a SERERE Az Ep e, EQ f COIT 193 Io bt a ik 
AS ads JL A pr m PRU HR f; 22-3 ^i n6 X QI Doi Jo 5 : n Md" e He V LIAE f 
: 1s 3, Jz T$ Sce: o E PE ETE NE KEERA PE I A PT t Ua Je Dp 6 5 : UP 
gr PARA Zi deed ; 5) nii feo E, ani E BC E A6 , 宫 内 发 育 迟 组 ng ER e KPE 
TORCH 感染 这些 因素 可 能 共存 ,并 相互 作用 ， 和 人们 还 发 现 , 虽 然 近 30 年 来 产科 和 新 生 儿 医 
疗 保健 有 了 极 大 发 展 ,但 脑 性 韵 痪 的 发 病 罕 却 未 见 下降 ”为 此 ,近年 对 脑 性 冯 痪 的 病因 进行 了 
Je AGAS E, ELA Ju án, I RT GE SCR JUS ICH EH de RU TD: 
Fe sede i ^ EPES eii DA ise WA Az f roi Y ER FL SEA C RN SPEIRS SEU] 
和 时 传 因 索 以 及 旬 期 疾病 引起 奸 九 早期 胎盘 

{ 临床 表现 ) 

? : 1. ERR MPERA pee Met re UA Eg re RE. - 股 都 有 以 下 4 种 表现 ; 


fe d 
- MEAE SE 
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QD 运动 发 育 洲 后 和 次 痪 肢体 主动 运动 减少 : 患 儿 不 能 完成 相同 年 龄 正常 小 儿 应 有 的 运动 
发 育 进 程 .包括 抬头 、 坐 .站立 、 独 走 拉 动 以 及 手指 的 精细 动作 。 

(2) 肌 张 力 异 常 : 因 不 同 临 床 类 型 而 异 ,次 挛 型 表现 为 肌 张 力 增高 ; 肌 张 力 低下 型 则 表现 为 
竣 痪 肢体 松软 .但 仍 可 引出 岩 反射 ;手足 徐 动 型 表现 为 变异 性 肌 张 力 不 全 。 

(3) 姿势 异常 ; 受 异常 肌 张 力 和 原始 反射 延迟 消失 不 同情 况 的 影响 , 患 儿 可 出 现 多 种 肢体 异 
常 姿势, 于 因 此 影响 其 正常 运动 功能 的 发 控 。 体格 检查 中 将 患 儿 分 别 置 于 俯 甲 位 、 仰 转 位 、 直 立 
位 .以 及 由 和 由 二 所 成 坐位 时 . 即 可 发 现 瘫痪 肢体 的 异常 姿势 和 非 正 常 体位 。 

(4) 反射 异常 :多 种 席 始 反射 消失 延迟 、 痉挛 型 脑 性 竣 痪 患 儿 妥 反 射 活跃 .可 引出 躁 阵 挛 和 
BAPE Babinski i 

临床 类 型 

O) 按 运 动 陪 但 性 质 分 类 

1) 痒 守 型 :最 常见 . 约 占 全 部 病例 的 5006~60%。 主 要 因 锥 体系 受累 ,表现 为 上 肢 有 时 UOS S 
Jat tll GH UL USC. deis EAR: FEAN SE SC 5:08 7J HERZ E o 

2) 于 幢 徐 动 型 : 除 手 足 徐 动 外 .也 可 表现 为 扭转 4 他 锥 体外 系 受 累 症 状 -。 

3) 肌 张 力 低下 te 累 , 导 致 瘫痪 肢体 松软 ,但 腿 反 射 存在 。 
本 型 常 为 脑 性 次 痪 的 暂时 阶段 ,以 后 大 多 转 为 痉挛 型 或 手足 徐 动 型 。 

4) 强 百 型 : 爹 身 肌 张 力 显著 增高 、 伪 硬 , 锥 体外 系 受 损 症状 。 

5) 共 济 失调 型 ;小脑 性 共 济 失调 . 

6) MENAI: ZA Vitus N PEREN 

7) 混合 型 :以 上 某 几 种 类 型 E 

(2) FEWER 93 Rib 4) 36 «p 43 29 PERE OUAR FEI E) SURE ( 
AARTE TE ) IRRE CGU TS IEZ R, EJEOSRECT 1E S E, SERERE R] 


Kr 


也 是 四 肢 竣 ,但 双 下 


p^ 


3. 伴随 症状 和 疾病 作为 脑 损伤 引起 的 共同 表现 , 约 52% 的 脑 性 瘫痪 患 儿 可 能 合并 智力 
低下 ,45% HIR JL PEG IAIN 38% 的 患 儿 伴 有 语言 功能 障碍 ,28% 的 患 儿 伴 有 视力 陪 碍 ,129 f 


患 儿 伴 有 上 听力 隧 三 -其 他 如 流 涛 .关节 脱位 则 与 脑 性 肉 痪 自身 的 运动 功能 障碍 相关 。 


Wis UU FCU DERE BUR IS, AE 53 4 JL SE HERE fd e X LT Deas Le f 
肌 无 力 相 混淆 join 次 的 诊断 主要 依靠 病 史 和 体格 检查 。 诊 断 步 又 包括 :中 确定 病史 不 提示 
中 要 神经 系统 进行 性 或 退行 性 疾病 ;已 确 定 体格 检查 没有 发 现 中 枢 神 经 系统 进行 性 或 退行 性 
JH AS RE DRHE EET TA 2E, PU HSCRE 、 偏 次 、 双 次 、 共 济 失调 ; 国 对 伴随 症状 和 疾病 作 ! 
判 果 ,如 智力 低下 URGE RUBER UIT JJ ISI .语言 发 育 迟 缓 .关节 脱位 AE ote OU FE SL s 
We 为 本 ge cried Gus TT 
1/2-2/3 的 患 儿 可 有 头颅 CT、MRI 异常 (如 脑室 周转 白质 软化 等 ), 但 正常 普 不 能 否定 本 
病 的 诊断 ， 脑 电 卫 可 能 正常 ,也 可 表现 为 异常 背景 活动 , 伴 太 放电 波 者 应 
的 可 能 性 ”和 在 患 儿 存在 脑 发 育 畸 形 或 合并 其 他 先天 性 畸形 , 需 做 进一步 检查 除外 遗传 代谢 


JA Ha 
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内 
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【 治疗 ] 

1. 治疗 原则 

CO) 于 期 发现 和 时 期 治疗 :婴儿 运动 系统 正 处 于 发 育 阶段 ,早期 治疗 容易 取得 较 好 疗效 

(2) 促进 正常 运动 发 育 , 抑 制 异 常 运动 和 姿势 . 

(3) 采 地 综合 治疗 手段 : 除 针对 运动 障 得 外 ,点 同时 控制 其 冲 首 发 作 , 以 阻止 脑 损 伤 的 加 重 
Aper (e nis eem; , Xe Yr f ,听力 障碍 等 也 壳 同 时 治 

(40. 村 上 师 指导 和 家 庭 训练 相 结合 ,以 保证 AULAS HRS 正确 治 疗 


cr 


nm 
3 


2. 主要 治疗 措施 
(1) 功能 训练 
1) iie n A 
前 常用 V ojta 和 Bobath 方法 ， 
2) 技能 训练 
技能 。 
3) 语言 训 
(2) 矫形 
ricis 
(3) FRAT 
平衡 。 
(4) 其 1 
【预后 
影响 脑 性 瘫痪 
AARM ji as 


国 


也 : 如 高 压 氧 水疗、 


[二 
HE 


ig pii 


Meo FERAE iA 
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JE (Guillain-Barré syndrome, GBS) X £4 
1 经 病 。 该 病 以 用 
程 呈 自 限 性 ,大 多 在 数 周 内 完全 恢复 ,但 严重 者 急 人 


Ex 
Tm C 


目前 我 国 和 多 
床 特征 。 病 程 

qe 机 制 

吉 兰 雷 综合 征 
本 病 是 - .种 急性 免疫 
要 诱因 o 

1. 感染 因素 
主要 包括 : 

(1) 5:36 95 UL nn 
的 吉 兰 - 巴 雷 综合 征 患 者 


IA 
enner 血清 型 0: 19 和 0 : 


p 


家 小 儿 


E nu, 


hi 


] 


ES 
R 


tJ 


约 2/3 f 


M 


血清 


葡 后 ,血清 中 同时 被 


B 胞 病毒 :是 占 前 
亢 周围 神经 GM, 抗体 同 


Pos T 


k (occupational therapy): 重点 


东 : 包 括 听 力 发音 ,语言 和 
区 和 功能 训练 中 , 


;主要 用 于 痉挛 


Am 


Huron o quaes 
JEŽ -PEREA 


ilg pp ee e tg A epe T d 


Zi (physical therapy): 针 对 各 种 运动 障 


| 内 还 采用 上 图 法 。 


1H 
使 


配合 


pm pu VEE 


电疗 等 , 鸡 


见 的 急性 周围 神 


的 病因 虽 不 完全 明了 ,但 近年 的 相关 研究 
围 神经 病 ,多 种 因素 均 能 诱发 本 病 , 


WE 


Pn » * 菌 


Jg ts — pu poa o 


时 增高 , 致 病 和 


训练 上 肢 和 习 


VE EEUU fe f) Hh 
用 一 些 支 具 或 和 


Ha, ELI ZEE IE 


"UTE VIA 


征 患者 在 病 前 6 


合 征 最 主要 的 前 
异性 抗体 滴 度 
4 TEMARA 系 最 密切 。 

THÉ UI CM, .GD 等 
Han GM, 和 抗 GD,, 等 抗 神经 


AS Ici 
L 制 也 认为 与 两 者 的 某 些 抗 原 结构 相似 有 关 。 
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:起 铺 助 作 
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i Rs 智力 正常 的 
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直 姿 势 的 吓 
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已 证 实 
车 存 在 类 似 分 了 
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由 和 北美 
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JE . 


PEHA nJ 4E T If AUERI < 


们 的 菌 体 脂 —— 3 
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yi uy "i 


HALAS: 3 
SE, BORD Li 3 EC AUI 
2. nih 仅 少数 
OR tp A 


& 1/1000), 


1/1 000 000) 


3. fETEEIER S AE 


要 包括 EB 病毒 . 带 
相似 


don 


duo 
PST 综合 


- EE 


能 有 麻疹 疫 


He fth ü 


Ep ee p RT 


"E 


Ep LED JAAS i ZAR 


393 IU A ig Rs ,人 


大 疱疹 病毒 、HIV 和 
的 发 病 与 某 种 疫苗 


党 姿 势 进行 物理 学 手段 治疗 , 目 


的 精细 运动 ,提高 患 儿 的 独立 生活 


IE - 


Ti AT AE E LE FE E .抑制 


恢复 或 改 羡 肌 力 与 肌 张 力 的 


El. Za 
Ae 


延迟 程度 .病理 反射 存在 ， 
EE 有 其 他 蜡 和 ,一 般 都 能 获得 行 
fa S JL PEU EAE SS. HEC. 


预后 不 恨 ,多 数 智力 低下 。 


4 日 和 


BE o p e RU E 
v P s. EXER A EHM 


m 


kit 


取得 了 很 大 进展 ,多 数学 者 强调 
空肠 弯曲 菌 等 前 驱 感 染 为 主 


为 有 明确 前 驱 感 梁 史 。 病 原 


HIK TERR 


后 到 和 里 T 4290676 
或 有 病 前 该 


PES d. ep 


Diaz 
冬 端 结 


结构 ,从 而 发 生 交叉 免疫 反应 、 
呈 自 身 抗体 ,导致 周围 神经 免疫 


也 区 多 见 ,患者 抗 该 病毒 特异 改 


其 他 病毒 以 及 肺炎 支原体 感染 


注射 有 关 ,主要 是 狂 dide 


A i oe KR de LUE d Cz og 
仪 有 少数 人 发 生 dtp 


STAF WAIMA RARA 


合 征 , 从 而 推测 存在 遗传 背景 的 易 感 个 体 . 如 特异 的 HLA 表 型 携带 者 受到 外 来 刺激 (如 感染 ) 后 
引起 的 异常 免疫 反应 .破坏 神经 诛 纤 维 .导致 本 病 的 发 生 
[ 病理 征 ]】 
加 围 神 由 数 十 根 或 数 百 根 神经 原 纤维 组 成 ,其 中 大 多 数 为 有 髓 戎 原 纤 维 (图 16-5)。 
原 纤 维 中 心 是 疹 散 前 角 细 胞 运动 神经 元 伸 向 远 端 的 轴 突 , 轴 突 外 周 紧 庄 由 施 万 细胞 膜 同心 圆 似 
36 E81 56 ^r as de p DE DX RON. Y WE fh MERITE Ranvier 结 分 割 成 长 短 相 同 的 节 段 。 
相 邻 两 个 Ranvier 结 间 的 诛 纤维 称 结 间 段 ,每 一 结 间 段 实 际 由 一 个 施 万 细胞 的 细胞 膜 紧 襄 。 


o 


Schwann 细 胞 质 


Jit —— i C - Schwann 细 胞 核 


oz > RT RT 
D 上 
L Ranvier 结 ”神经 内 腊 


图 16-5 周围 神经 原 纤维 示意 
A. 原 纤 维 纵 切 面 。B. 原 纤维 横 切 面 


由 于 前 驱 感染 病原 体 种 类 的 差异 和 宿主 免疫 遗传 因素 的 影响 , 吉 
神经 可 主要 表现 为 骨 精 脱 失 或 轴 索 变性 ,或 两 者 强 有 。 主 要 损伤 周 划 
伤 运动 纤维 和 感觉 纤维 ,从 而 形成 不 同 特征 的 临床 和 病理 类 型 。 目 冯 4 
1. 急性 炎症 性 脱 体 蒜 性 多 神经 病 (AIDP) 在 T 细 胞 .补体 和 抗 嵌 鞘 抗 体 作用 下 ,周围 神经 
运动 和 感觉 原 纤维 同 时 受累 .呈现 多 灶 节 段 性 皇 鞘 脱 失 , 伴 显著 巨 噬 细 胞 和 淋巴 细胞 浸润 , 轴 索 
相对 完整 。 
2. 急性 运动 轴 索 型 神经 病 (AMAN) 结合 免疫 复合 物 (补体 和 特异 性 抗体 ) 的 巨 噬 细胞 经 
Ranvier 结 侵入 运动 神经 原 纤 维 的 笑 靖 和 轴 突 间隙 ,共同 对 轴 膜 发 起 免疫 性 攻击 ,引起 运动 神经 
轴 突 Wallerian PEZE. JARED REAXIE ETIR 
3. 急性 运动 感觉 轴 索 型 神经 病 (AMSAN) 也 是 以 轴 突 Wallerian 样 变性 为 主 ,但 同时 波及 
运动 和 感觉 神经 原 纤 维 , 病 情 大 多 严重 ,恢复 缓慢 。 
4. Miller-Fisher 综合 征 (MFS) 为 吉 兰 - 巴 雷 综合 征 的 特殊 亚 型 ,目前 尚 缺少 足够 尸 解 病 
理 资料 。 临床 主要 表现 为 眼 部 肌肉 膝 疹 和 共 济 失调 ,无 肢体 瘫痪 。 患 者 血清 抗 Qu, 抗体 增高 ， 
而 支配 眼 肌 的 运动 神经 来 梢 .本 体感 觉 通路 和 小 脑 神 经 元 均 富 含 此 种 神经 节 苷 脂 : 
[ 临床 表现 】 
任何 全 龄 均 可 患 病 , 但 以 学 龄 前 和 学 龄 期 儿童 居多 。 我 国 患 儿 常 以 空肠 弯曲 菌 为 前 驱 感 染 ， 
故 农村 较 城 市 多 见 , 且 夏秋 季 发 病 增多 。 病 前 可 有 上 腹泻 或 呼吸 道 感染 史 。 
运动 障碍 ”是 本 病 的 主要 临床 表现 。} UES 四 肢 ,尤其 下 肢 弛 缓 性 次 4 
是 本 病 的 基本 特征 。 两 侧 基 本 对 称 ,以 肢体 近 端 或 远 端 为 主 ,或 近 端 . 远 端 同时 受累 。 竣 痰 可 能 
在 数 天 或 数 周 内 由 下 上 肢 向 上 发 展 ,但 绝 大 多 数 进行 性 加 重 不 超过 3~4 周 。 进展 迅速 者 也 可 在 起 
病 24 小 时 或 稍 长 时 间 内 出 现 严重 肢体 瘫痪 和 (或 ) 呼 吸 肌 采 疯 ,后 者 引起 呼吸 急促 .声音 低微 和 
ut 


n. 


BI) 48 2€ [EG AEREAS ATERIAN EIERE, DEC Pili DL, HEURE MER. HEC 
侧 第 区 、X IDE PREI, AR nz ERAEN RETE, USERS (8.83 EATEN 
Jor ie, f Rte. eB AD EI Td oil: 
2. 感觉 障碍 ”感觉 障 但 症状 相对 轻微 ,很 少 有 感觉 缺失 者 ,主要 表现 为 神经 根 痛 和 皮肤 感 
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党 过 敏 。 由 于 惧怕 牵 拉 神经 根 加 重 疼痛 ,可 有 颈项 强直 ,Kernig 征 阳 性 .神经 根 痛 和 感觉 过 丝 
大 多 在 数 日 内 消失 。 
3. 自主 神经 功能 障碍 “症状 较 轻 微 ,主要 表现 为 多 汗 .便秘 .不 超过 12-24 小 时 的 一 过 性 尿 
小 留 、 血 压 轻 度 增高 或 心律 失常 等 。 
P ] 
. 脑脊液 检查 80%~90% 的 吉 兰 - PLE tr E EC RET cnp E P9 e ELE ARUM T] CR 
ed 乃 本 病 特征 。 然 而 ,这 种 蛋白 - 细胞 分 ; 离 现象 一 般 要 到 起 病 后 第 2 周 才 出 现 。 
2. 神经 传导 功能 测试 ”以 能 精 脱 失 为 病理 改变 者 ,如 AIDP 患者 , 主 上 要 旺 现 运 动 和 感觉 神 
经 传导 速度 减 慢 、 远 端 潜伏 期 延长 和 反应 电位 时 程 增 宽 , 波 幅 减 低 不 明显 ”以 轴 索 变 : : 
病变 者 ,如 AMAN 患者 ,主要 呈现 运动 神经 反应 电位 波幅 显著 减低 ,而 AMSAN Dt apt tg i 
感觉 神经 电位 波幅 减低 ,传导 速度 基本 正常 。 
3. E EREMO ”可 能 有 助 于 对 神经 电 生理 检查 未 发 现 病变 的 患者 建立 诊断 , 邮 型 患者 竣 髓 
MRI 可 显示 神经 根 强化 。 
【诊断 】 
几 具 有 急性 或 亚 急性 起 病 的 肢体 弛 缓 性 瘫 痰 ,两 侧 基 本 对 称 , 竣 痪 进展 不 奶 过 4 则 ,起 病 时 
无 发 热 , 无 传导 束 型 感觉 缺失 和 持续 性 屎 泊 留 者 , 均 应 想到 本 病 的 可 能 性 。 若 证 实 脑 将 液 蛋白 - 
细胞 分 离 和 (或 ) 神 经 传导 功能 异常 , 即 可 确立 本 病 的 诊断 。 
【 鉴别 诊断 】 
要 注意 和 其 他 急性 弛 缓 性 瘫痪 疾病 鉴别 ,主要 是 : 
1. 肠 道 病毒 引起 的 急性 弛 缓 性 竣 ”我国 已 基本 消灭 了 冰 骨 灰 质 炎 时 生 型 病毒 株 , 但 仍 有 
柯 萨 奇 病毒 . 埃 可 病毒 等 其 他 肠 道 病 毒 引起 的 急性 弛 缓 性 瘫痪 。 根 据 其 肢体 瘫痪 不 对 称 , 脑 峭 
液 中 可 有 白细胞 增多 ,周转 神经 传导 功能 正常 ,以 及 急性 期 类 便 病毒 分 离 阳 性 ,容易 与 吉 兰 - n 
fac BE E Wl. 
2. S&H RIERA 在 锥 体 束 休克 期 表现 为 四 上肢 弛 组 性 瘫痪 ,各 与 吉 兰 - 巴 雷 综合 征 鉴 
别 ,但 急性 横贯 性 疹 髓 炎 有 尿 洲 留 等 持续 括约肌 功能 障碍 和 感觉 障碍 半 而 Lii EL PERDU PR 
经 传导 功能 正常 。 
3. 其 他 包括 双 侧 性 脑 浴 中 .急性 小 脑 性 共 济 失调 .后 颅 窒 肿瘤 AREE 次 髓 前 角 动 
脉 综合 征 .中 毒性 或 药物 性 周 于 神经病 . 肉 毒 中 毒 .重症 肌 无 力 ., 肌 炎 和 多 发 性 肌 炎 .代谢 性 肌 
病 .周期 性 瘫痪 等 . 
【治疗 ) 


1. 护理 ”本 病 虽 缺少 特效 治疗 ,但 病程 呈 


T 


9 限 性 ,大 多 可 望 完全 恢复 ,积极 的 支持 治疗 和 护 
理 措施 是 顺利 康复 的 关键 。 TUFRESUE 展 的 患 儿 ,原则 上 都 应 住院 观察 。Q 保 持 呼 吸 道 
通畅 , 勤 翻 身 , 防 止 坠 积 性 肺炎 对 咽 困 难 者 要 瞄 饲 ,以 防 吸 入 性 肺炎 ;@ 保 证 足 量 的 水 
分 .热量 和 电解 质 供应 ;@ 团 补充 A e ms 辅酶 A. 胞 磷 胆 碱 及 神经 生长 因子 等 ,以 促进 神 
经 修复 ;加 尽早 对 瘫痪 肌 群 进行 康复 IMs. 防止 肌肉 萎缩 ,促进 恢复 

2. 呼吸 肌 麻 疗 的 抢救 ”呼吸 肌 麻 闻 是 本 病死 亡 的 主要 原因 。 对 出 现 呼吸 衰竭 ,或 因 咳 嗽 无 
力 及 第 区 、X 、 狂 对 脑 神经 麻 辛 致 咽喉 分 泌 物 积聚 者 ,应 及 时 进行 气管 切 开 或 插 管 ,必要 时 使 用 
机 械 通气 以 保证 有 效 的 通气 和 换 气 

3. 免疫 调节 治疗 “静脉 注射 大 剂量 免疫 球 蛋 白 可 能 具有 结合 月 身 抗体 .吸收 补体 .下 调 B 
细胞 介入 的 抗体 合成 , 阻 断 活化 的 受 体 .增强 抑制 性 T 细 胞 活性 .干扰 淋巴 细胞 增殖 和 细胞 因子 
合成 等 多 重 免 疫 调 节 作 用 。 剂量 为 400mg/(kg'd), 连 用 5 天 - 也 可 按 2gkg, 一 次 负 向 剂量 静脉 
iiit 总 疗效 与 血浆 父 换 相 当 。 

目前 多 数 专 家 认为 肾上腺 皮质 激素 对 本 病 治 疗 无 效 


av ua aka 神经 


(ACh-R) 结合 .引起 终 板 


本 上 
重症 肌 无 力 患 者 体液 中 存在 抗 ACh- 
~ 直接 破坏 ACh-R f 


(3) 全 身 型 : 


Aut Ur t 
交替 地 完全 
Wa Jt (6 本 病 可 件 发 其 他 疾病 ,免疫 : 
29 2% 的 患 儿 有 家 族 史 ,提示 j 
病因 特殊 ,包括 两 和 
机 无 力 :重症 


x s Ap Med o 
2. 新 生 儿 期 重症 肌 无 力 
(1) 新 生 儿 和 暂时 性 重症 
EA BRAHE ACh-R PEIR, ATRE ME Er JU] J6 77 , P3 den SE pU BRE DR o i] 
肌 证 状 而 易 被 误诊 ， 待 数 天 或 数 side p SPA 的 抗 ACh-R 抗体 消失 ,有 
并 不 存在 发 年 重症 肌 无 力 的 特别 危险 ; 


(2) 先 大 性 重症 肌 无 力 : He à : 


页 后 ) 
本 病 病 程 旺 自 限 性 - 


ME mw 


Aae 3 
但 有 10%~20% 的 患 儿 遗留 不 同 程 
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第 八 节 ”重症 肌 无 力 


是 免疫 介 导 的 神经 肌肉 接头 处 传递 障碍 的 慢性 疾病 。 


Ji: JL JC 7J (myasthenia gravis, MG) : 
入 有 运动 中 极 易 疲劳 并 导致 肌 无 力 . 休 息 或 用 胆 碱 酯 酶 抑制 剂 后 症状 减轻 为 特征 。 


因 和 发 病 机 制 | 】 


REK ,产生 肌肉 终 板 动作 电位 .7 
电位 的 复 森 转 递 过 程 .引起 用 


| 胞 内 于 参与 ” 


E» 


DRR 】 


iE Ay PEZ ILIA) FZ A F Mor r RF N UMS 肌纤维 的 部 分 ) 突 触 间 
义 终 板 膜 的 接头 皱 裙 ) 王 部 分 组 成 。* 
51 C. EEDE C A CIO figo du. anA Ach ,与 近 -万 个 突 触 后 膜 . 
& p Na’ 通道 开放 ,大 量 Na* 进入 细胞 内 ,K* HEH A 
在 数 鞋 秒 内 完成 神经 肌肉 接头 处 冲动 由 神经 电位 - 化 学 递 
内 收缩 。 


R 抗体 ， 


与 ACh 共同 争夺 ACh-R 
后 膜 ,使 ACh-R 数目 减少 , 突 
EFES ACh EAN ACh 的 量 依然 正常 ,但 因 受 ACh-R 抗体 与 受 体 结合 

习 的 减少 . 致 ACh 在 重复 冲动 中 与 受 体 结合 的 几率 越 来 越 少 ,很 NUR 间隙 和 终 板 
碱 酯 酶 水 解 成 乙酰 与 胆 碱 而 灭 活 ,或 在 增 宽 的 间隙 中 弥散 性 
易 疲 劳 现 象 . 抗 胆 碱 酯 酶 可 抑制 ACh 的 降解 .增加 其 与 受 体 结合 的 机 会 ,从 而 增强 终 板 电位 ,使 


神经 肌肉 系统 疾病 


数 周 内 ,大 多 数 患 儿 肌 力 逐 渐 恢 复 ,3~6 个 月 内 完 
度 的 肌 无 力 ,1.7%~5% 死 于 急性 期 呼吸 肌 麻 兽 。 病 
.肢体 竣 痰 严重 者 往往 提示 将 留 有 后 遗 症 。 


际 和 突 触 后 膜 
突 触 前 膜 向 突 触 间 陈 释放 含有 化 学 
上 的 乙酰 胆 碱 
msh, 而 使 突 


立 。 同 时 .又 在 


争 me 


流失 ,临床 出 现 肌肉 病态 性 


L 童 期 重症 肌 无 力 ”大 多 在 婴 幼 儿 期 发 病 , 最 年 幼 者 6 个 月 ,2~3 岁 是 发 病 高 峰 , 女 孩 多 


见 。 临 床 主要 表现 3 种 类 型 : 
单纯 眼 外 肌 受 累 ， 
重 。 反复 用 力 做 睁 闭 ES 
-下 人 运动 障碍 ,引起 和 

:要 表现 为 第 区 、X XI 


限 用 型 :最 多 见 。 


复 视 或 斜视 等 。 
Wi pose 
E EEUE, 

JOB ORO i AA I 


上 述 2-3 种 类 型 ,或 
或 复发 ,呼吸 道 感染 党 


一 侧 或 双 侧 眼 瞪 下 垂 ， 


早晨 轻 ,起 床 后 逐渐 加 


部 分 患 儿 同 时 有 其 他 眼 外 肌 , 如 眼球 外 展 、 内 收 
lif XP BTE o 


对 脑 神 经 所 支配 的 咽喉 肌 群 受累 。 突 出 症状 是 吞咽 或 


肌肉 疫 劳 无 力 , 严 重 者 卧床 难 起 ,呼吸 肌 无 力 时 危及 


VULG 7] 4c P 


AT 


免疫 性 疾病 ,为 一 组 中 


1 1 种 类 型 逐渐 发 展 为 混合 型 。 病 
日 与 成 人 不 同 , 小 儿 
类 风湿 关节 炎 .甲状 腺 功能 亢进 ; 非 免疫 性 奖 
此 患 儿 的 发 病 与 遗传 因素 有 关 。 


经 过 缓慢 ,其 间 可 
肌 无 力 很 少 与 胸 


者 妊娠 后 娩出 的 新 生 儿 中 , 约 7 因 体内 


因 很 少 表现 眼 


几 力 即 可 恢复 正常 ,以 后 


离子 通道 病 ,与 
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母亲 是 否 有 重症 肌 无 力 无 关 , 患 儿 出 生 后 全 身 肌 无 力 和 眼 外 肌 受 累 
胆 碱 酷 酶 抑制 剂 和 血浆 交换 治疗 均 无 效 。 
[【 诊断】 
1. 药物 诊断 性 试验 ” 当 临 床 表现 支持 本 病 时 , 腾 
(neostigmine) 药物 试验 有 助 诊断 确立 - 前 者 是 胆 碱 酯 酶 的 短 效 抑制 
用 一 般 不 用 于 婴儿 。 儿童 每 次 0.2mg/kg( 最 大 不 超过 10mg), 静脉 尘 
钟 内 即 可 见 肌 力 明 显 改 善 ,2~5 分 钟 后 作用 消失 。 


新 斯 的 明 则 很 少 有 心律 失常 不 良 反应 ,剂量 每 次 0.04 mg/kg, K 


,症状 持续 ,不 会 自然 缓解 ， 


JÈ Ctensilon, W £0) S ER) 2X 39r Br fr] BH 


9l. : 7F lii c > 律 失常 副 作 
E 射 或 肌 内 注射 ,用 药 后 1 分 


下 或 肌 内 注射 ,最 大 不 超过 


lmg, 最 大 作用 在 用 药 后 15-40 分 钟 。 婴 儿 反 应 阴性 者 4 小 时 后 可 加 重 为 0.08mg/kg。 为 避免 新 


斯 的 明 引 起 的 面色 苍白 .腹痛 .腹泻 ,心率 减 慢 .气管 分 泌 物 增 多 等 于 
前 可 先 肌 内 注射 阿托品 0.01mg/kg- 


儿 阳 性 率 低 ,以 后 随 年 龄 增加 而 增高 。 眼 肌 型 ( 约 40%) 又 较 全 身 型 
站 重 性 无 关 , 对 治疗 方法 的 选择 也 无 提示 。 


4. 胸部 CT 检查 胸 片 可 能 遗漏 25% 的 胸腺 和 肿瘤 ,胸部 CT 或 


的 检 出 率 。 
【 鉴别 诊断 】 


NOUFÉ AS EL tI ,注射 该 药 


2. 肌 电 图 检查 ”对 能 充分 合作 完成 肌 电 图 检查 的 儿童 ,可 进行 神经 重复 刺激 检查 ,表现 为 重 
复 电 刺激 中 反应 电位 波幅 的 快速 降低 ,对 本 病 诊断 较 有 特异 性 。 本 病 周 | 多 
3. 血清 抗 ACh-R 抗体 检查 “阳性 有 诊断 价值 ,但 阳性 率 因 检测 方法 不 同 而 有 差异 。 婴 幼 


和 传导 


E 常 。 


(70%) 低 。 抗体 滴 度 与 疾病 


MRI F] 


通 
REI 
Ri 
E 


(a B It 


眼 肌 型 及 脑 干 型 需 与 线粒体 脑 肌 病 及 脑 干 病变 (炎症 .肿瘤 ) 相 鉴别 。 前 者 需 做 肌 活检 ,后 
者 头颅 影像 学 检查 是 重要 的 诊断 依据 。 全 身 型 需 与 吉 兰 - 巴 雷 综合 征 及 其 亚 型 Fisher 综合 征 鉴 
别 。 吉 兰 - 巴 雷 综合 征 具 有 急性 弛 组 性 对 称 性 肢体 麻痹 的 特点 ,但 眼 外 肌 受 累 很 少见 , 脑 硝 液 检 
查 多 有 蛋白 - 细胞 分 离 现象, 肌 电 图 示 神 经 源 性 受 损 。Fisher 综合 征 诊断 主要 依据 眼 外 肌 麻 疯 、 
共 济 失调 及 膛 反 射 消失 等 特点 。 此 外 ,本 病 尚 需 与 少见 病 鉴 别 ,如 急性 多 发 性 肌 炎 ARTAR 


物 中 毒 . 周 期 性 瘫 疾 等 。 
【治疗 】 
重症 肌 无 力 为 慢性 病程 ,其 


累 者 ,日 后 将 很 少 发 展 为 其 他 型 。 多 数 患 儿 经 数 月 或 数 年 可 望 自然 缓解 ,但 有 的 持续 到 


此 ,对 有 症状 者 应 长 期 服药 治疗 ,以 免 肌肉 失 用 性 萎缩 和 肌 无 力 症 状 


生 儿 每 次 Smg, 婴 幼儿 每 次 10~15mg, 年 长 儿 每 次 20~30mg , Tiz Kit 


司 可 有 症状 的 缓解 和 复发 。 上 腿 肌 型 起 病 2 年 后 仍 无 其 他 肌 群 受 


成 年 , 因 
进一步 加 重 - 


1. 胆 碱 酯 酶 抑制 剂 ”是 多 数 患 者 的 主要 治疗 药物 。 首 选 药物 为 浊 吡 斯 的 明 ,口服 量 为 :新 


每 次 不 超过 60mg, E H 3-4 


次 。 根 据 症状 控制 的 需求 和 是 否 有 腹痛 BEA OUT e LAU] HERRERA 


可 适当 增 减 每 次 剂量 与 间隔 时 间 . 


2. 糖 皮质 激素 ”基于 自身 免疫 性 疾病 的 发 病 机 制 ,各 种 类 型 的 


激素 ， 泌 尼 松 作用 的 确切 机 制 尚未 阐明 ,但 已 发 现 其 能 降低 抗体 注 


期 规则 应 用 可 明显 降低 复发 率 ,减少 全 身 型 肌 无 力 的 发 生 。 首选 药 
症状 完 Urt Eg 4~8 周 , 然 后 逐渐 减 量 达到 能 够 控制 症状 的 
顿 服 ,总 34) RE P ME Re CA AIT d) 1-2 8 
故 最 初 使 用 时 最 好 能 短期 住院 观察 ,同时 要 注意 皮质 激素 长 期 使 用 
反 指 征 是 糖尿 病 .结核 ,免疫 缺陷 等 
3. 胸腺 切除 术 ”对 于 药物 
和 病程 不 足 2 年 普 常 有 更 好 的 疗 光 


wi 


AATA ER RR 1 


XE 


重症 肌 无 力 均 可 使 用 糖 皮质 
变 , 且 与 症状 改善 相关 。 长 
Vy RO FS. 1-2mg/Ckg*d), 
dei E LR H eS H s Aa 
可 能 有 一 过 性 肌 无 力 加 重 ， 
SEVILEN 皮质 激素 应 用 的 


1 清 抗 ACh-R 抗体 滴 度 增高 


4. 大 剂量 静脉 注射 丙种 球 蛋白 (IVig) 和 血浆 交换 疗 BE GI xim HERR 


(2) ) Wise 


ttr 
为 进行 性 
无 力 分 布 .病程 及 预后 可 分 为 假 肥 大 型 肌 营 养 不 良 、 Emery-Dreifuss 肌 营 营养 不 良 MA HALUS 
FEAS EL AERLE 营养 不 良 .强直 型 肌 营 养 不 良 及 先天 
营养 不 良 - 
段 肥大 型 肌 营 养 id 良 ( pseudohypertro 


i. Duchenne 


UE AED É Bj: 


TPT. o EJB ZI LANINDE dL tc SEO T XR E 
腺 切除 术 前 .TVIg 剂 吝 按 400mg/(kg*d). 连 用 5 天 ,循环 中 抗 ACh-R 抗体 滴 度 增高 者 可 能 疗效 更 佳 。 
5. Ne te te 


WL JC 71 f5 8 : PRAY 
注射 新 斯 的 明 可 使 症状 迅速 改善 


fé fg iih 


心动 过 


oL vr BU Y epa PKT DAC ACh BTE. deni 
6. 禁用 药物 DEBEO RCKTRUIRESES ; 
EEBU 78] EREE A E EA E: 
【预后 】 
s RETI 


治疗 过 程 中 ， ia 
延误 或 措施 不 当 


TH ERE i Ras a bur 除 
缩小 及 黏膜 分 泌 物 增多 
可 AM BI SURE CIUS SEED mg 肌 内 注射 鉴别 两 种 肌 无 力 危 象 , 胆 碱 能 危 象 者 出 现 证 状 短暂 


E T WS 
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症 肌 无 力 , 或 重症 肌 无 力 危 象 的 抢救 胸 


可 发 生 两 种 肌 无 力 危 象 : 
4 使 重症 肌 无 力 本 身 病情 加 重 ,可 因 呼 吸 肌 无 力 而 呼 


时 肌 无 力 外 , 尚 有 面色 苍白 ,腹泻 \ 哎 吐 、 
SP SERE FEIER. 


、B 


缓解 ,部 分 患 儿 进入 成 年 后 仍 未 缓解 。 免 疫 抑 制剂 应 用 Ug 


本 病 伴 随 的 甲状 腺 功能 减退 的 治疗 有 助 于 本 病 的 治愈 。 


第 九 节 


行 性 肌 营 养 不 良 


营养 不 良 (progressive muscular dystrophy) 是 一 组 遗传 性 肌肉 变性 疾病 。 而 床 特点 


i 的 对 称 性 肌 无 力 , 肌 萎缩 .最 终 完 全 霄 失 运 动 功能 。 根 据 遗传 方式 RIA EE 


EAR EL, I HIE RULES 


FERA RARR [s] end, 主要 发 生 


Fi 1/3500 i5 P 99 9E. BMD 仅 为 其 10: 
【 病因 和 发 病 机 制 | 】 
9 养 不 良 是 由 TAR I Xp21 上 编码 
VIE S prts 
23 13 的 时 者 是 自身 抗 肌 萎缩 蛋白 基因 


BLU A JL 
连锁 隐 性 遗传 性 疾病 ,一 般 是 


与 思 儿 的 发 病 无 关 。 


抗 肌 闭 缩 焦 自 位 于 肌 细 胞 膜 脂 质 层 中 ， 
hb LE 


【 病理 ) 
显微镜 下 见 肌纤维 轻重 不 等 的 广泛 变性 坏 多 
及 充 需 ,并 见 针 对 床 死 肌纤维 的 反应 性 灶 性 单 核 细 胞 浸润 。 
【 临床 表现 ) 
AIRI ,但 个 别 女 防除 携带 突变 基因 外 ,1 
3 M. is 
.进行 性 肌 无 力 和 运动 功能 患 儿 


OE R. LUCR 


RA IAE H dystrophin ff] JE 
RER. Am, KIRE 2/3 h 
HR ILS ELI E n 


对 稳定 细胞 膜 ,防止 细胞 坏死 、 自 溶 起 重要 作 
V. DMD 患者 肌 细 胞 内 抗 肌 萎缩 蛋白 几乎 完全 缺失 , 故 临床 症状 严重 ; 而 抗 肌 
数量 减少 则 导致 BMD, 后 者 预后 相对 2 ERR 
息 和 和 周 国 神 经 结构 中 , 故 部 分 患者 可 合并 必 


缓慢 。 由 于 i 
时 力 低 下 或 周转 神经 传 :功能 由 D 


"ular dystrophy) 是 进行 性 肌 营 养 不 良 中 最 常 
见 , 也 是 小 儿 时 期 最 常见 .最 严重 的 一 型 ,无 种 族 或 地 域 差异 。 本 节 主 要 介绍 假 肥大 型 肌 营 辩 不 
和 Becker e 营养 不 恨 me muscular dystrophy, DMD/BMD) 代表 假 吧 
前 和 学 龄 期 ,其 临床 表现 相似 。DMD 发 病 率 


突变 所 致 ， 
4 患者 的 


ur E 


3m 


蛋白 也 部 分 地 存在 


% 


E, 间 有 深 洪 的 新 生 肌纤维 . 束 内 纤维 组 织 增生 


- 染色体 功能 失 活 也 可 发 病 ， 本 病 证 


:时 或 婴儿 时 期 运动 发 育 基本 正常 ,少数 有 径 度 


第 十 六 章 ”神经 肌肉 系统 疾病 
运动 发 育 延迟 ,或 独立 行走 后 步 态 不 稳 , 易 跌倒 。 一 般 3 显 ,骨盆 带 肌 无 力 日 益 
严重 ,行走 摇摆 如 胸 步 态 , 跌 倒 更 频繁 ,不 能 上 楼 和 跳跃 。 肩 带 和 全 Mia Ne 
多 数 10 岁 后 丧失 独立 行走 能 力 ,20 Z H I EC JUL E f "m 136 7] 558 daa aa 
吸 困 难 , 很 易 发 生 吸 和 人 性 肺 区 米 发 感染 TD 症状 较 轻 ,可 能 存活 至 40 岁 后 

2. Gower 征 ”由 于 骨盆 带 肌 早 紫 eh 一 般 在 3 2 Jc GL BB AS GE PAID Fe [7 ELPRE , 20d 
先 翻身 成 俯卧 位 ,然后 两 脚 分 开 , 双 手 先 支撑 于 地 面 ,继而 党 到 同 侧 小 腿 ,并 与 另 一 手 
交替 移 位 支撑 于 膝 部 和 大 腿 上 ,使 躯 于 从 深 鞠 躬 位 逐渐 竖 直 ,最 后 呈 朋 部 前 症 的 站 立 姿势 。 

3. 假 性 肌 肥 大 和 广泛 肌 萎 缩 。 早 期 即 有 骨盆 带 和 大 腿 部 肌肉 进行 性 萎缩 ,但 腓 肠 肌 因 脂肪 
和 胶原 组 织 增生 而 假 性 肥大 ,与 其 他 部 位 肌 菱 缩 对 比 鲜明 。 当 肩 带 肌 肉 鞭 缩 后 , 举 崇 时 肩 肥 骨 
Lid 6] F- ,有 从 检查 者 手中 滑脱 
1 引起 膝 Jii 


M 


P3 f iz S aye, JEZ p; RORI IR , EMEF FAZE AB LAKEI], AE 
ZI PRA "ERU. ERAT SP CREE MIR. Do Je 9 Az ^E UL 
关节 或 上 臂 届 曲 畸 形 。 
4. 其 他 多 数 患 儿 有 心 肌 病 ， 甚至 发 生 心 力 衰竭 ,其 严重 度 与 骨 赠 肌 无 力 并 不 一 致 ,心跳 又 
停 造成 独 死 更 多 见于 BMD {Ë L 乎 所 有 患 儿 均 有 不 n] JE CORF, IQ 平均 为 83 ,与 肌 
无 力 严重 度 也 不 平行 。BMD 患者 容易 发 生 恶 性 高 热 ,在 全 身 麻醉 时 宕 也 以 重视 
[ 实验 室 检查 】 

.血清 磷酸 肌 酸 激酶 (CK)】 显著 增高 ,可 高 出 正常 值 数 十 其 至 数 百倍 ,这 在 其 他 肌 病 均 和 
见 。 其 增高 在 症状 出 现 以 前 就 已 存在 。 当 疾病 晚期 ,几乎 所 有 肌纤维 已 经 变性 时 ,血清 CK 会 


mW 


少 
量 反 可 下 降 。CK 水 平 与 疾病 z 重 程度 无 关 , 不 作为 判断 治疗 效果 的 标志 
2. 肌 电 图 “时 典型 肌 病 表 i Apu E RETE 
3. 肌肉 活体 组 织 检查 ” 见 病理 描述 。 免 组 织 化 学 染色 可 发 现 抗 肌 萎缩 蛋白 缺失 - 


4. 遗传 学 诊断 活体 肌肉 组 织 抗 Gesn n ettet e d NR B a el 
EEKE EGEA Zt nee. MIAE PCR 方法 ,对 19 PAETHE MARR 98% 
lo Je 8 GRO eer E PI M oc P AREI ER 1 内 部 引物 测序 \ 变 性 高 效 液 
MERR WEEL HNR E EARE, 

5. 心电图 、 超 声 心动 图 ”可 用 来 评估 心脏 受累 情况 。 

【 诊断 和 鉴别 诊断 】 

1. 诊断 “血清 CK 显著 增高 是 诊断 本 病 的 重要 依据 ,再 结合 男性 患 病 , 腓 肠 用 
三 型 临床 表现 ,可 建立 临床 诊断 。 通 过 肌肉 活体 组 织 检查 和 遗传 学 检查 可 确定 诊断 : 

2. 鉴别 诊断 

CD. 与 其 他 神经 疾病 鉴别 :了 DD 交 丹 性 肌 六 缩 :本 病 是 由 于 5q11-13 位 点 上 运动 神经 元 存活 基 
因 缺失 而 引起 少 艇 前 角 细胞 变性 。 临 床 表 现 为 进行 性 骨 般 肌 萎缩 和 肌 无 力 。 坚 儿 型 患 省 生 后 
即 发 病 , 不 存在 鉴别 诊断 的 问题 。 但 少年 型 丕 稻 性 肌 萎 缩 常 在 2~7 岁 发 病 , 最 初 仅 表现 为 下 肢 
近 端 肌 无 力 ,进展 绥 慢 , 需 与 本 病 鉴 别 。 根 据 o 肌 萎缩 患者 血清 CK Ades. Le SEED eut 


EHI 


AP £e READER ERE. OMBRA EET YERE s HORE JLB LAG IREA if 
CK 不 增高 ,无 假 性 肌 肥 大 ,可 与 进行 性 肌 营 养 不 良 鉴 别 ， 
(2) 与 其 他 类 型 肌 营 养 不 良 鉴别 :其 他 类 型 肌 营 养 不 良 也 有 具有 进行 性 肌 EAE 儿 力 减退 这 


m 


-基本 临床 特征 ,和 需 注 意 与 本 病 鉴别 :OD Emery-Dreifuss 肌 营 养 不 良 :X 连锁 隐 性 遗传 ,病变 基因 
位 于 Xe 28, 儿童 期 发 病 。 但 该 病 罕 见 , 进 展 缓慢 , 户 腥 肌 和 心肌 受 办 明显, 但 而 肌 运 动 正 常 ， 
智能 正常 ,无 假 往 肥大 ,血清 CK 仅 轻 度 增加 。， 钙 面 户 及 型 肌 营 养 不 良 : 常 染色 体 显 性 遗传 , 故 男 
m UR. eMe. dedico p Bp. ri UU RICE ER SENT bere 7 . PAAR U 
WE Hr DMD.BMD 几乎 都 从 下 肢 起 病 , 并 有 假 性 肥大 ,因而 容易 区 别 aom HUP IRR 
常 染色 体 隐 性 或 灵性 遗传 ， 证 要 影响 骨盆 带 和 房 带 肌 梯 ,也 可 ici MER RUPEE A. (Puto 


nim 
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在 理 少 年 或 成 年 期 起 病 .男女 均 受 累 , 很 少 有 心肌 面部 肌肉 和 智力 受 损 。 
às 
迄今 尚 无 特效 治疗 ,但 积极 的 对 症 和 支持 治疗 措施 有 助 于 提高 患 儿 的 生活 质量 与 延长 生 
命 , 包 括 鼓 励 并 坚持 主 Ar E 以 延缓 肌肉 挛缩 。 对 逐渐 丧失 站 立 或 行走 能 力 者 .使 用 支 
具 以 帮助 运动 和 锻炼 .并 防止 痊 往 弯曲 和 肌肉 挛缩 。 保 证 钙 和 和 蛋白 质 等 营养 的 摄 入 ,应 注意 
食 结构 合理 iwi montes 查 .积极 防治 致命 性 呼吸 道 感染 。 诊 断 初期 应 做 心电图 和 
超声 检查 .以 后 每 2 年 复查 .10 岁 以 后 每 年 复查 1 次 ,以 及 时 发 现 心 肌 病 和 传导 系统 病变 。 
应 用 抗 胆 碱 能 药 和 神经 节 阻 断 药 : 
目前 ,地 有 25 泼 尼 松 的 作用 机 制 尚未 完全 阐明 ,可 能 为 减少 细胞 毒性 了 
细胞 生成 . 抗 炎 作用 ,调节 基因 翻译 .增加 层 粘连 细胞 表达 和 肌 膜 修复 .控制 细胞 钙 内 流 。 很 多 
证 所 认为 诊断 一 旦 明 “ WELT UG UEJE ENG. VEO PRECES 0.75mg/ (kg: d, ARIRE, 
最 低 有 效 剂量 为 0.3mg/(kg:d)。 一 般 用 药 10 天 后 见 肌 力 进步 ,用 药 后 3 个 月 达 峰 ,剂量 维持 在 
0.5~0.6mg 人 kg'd). 能 保持 肌 力 改善 ,步行 能 力 可 持续 至 13~19 岁 ,将 柱 侧 弯 和 关节 挛缩 发 生 率 低 ， 
:长 期 使 用 肾上腺 皮质 激素 的 副 反应 。 


TR 


保持 良好 的 呼吸 肌 功 能 。 
针对 抗 肌 菱 缩 蛋白 林 因 突变 的 基因 修复 治疗 正在 研究 中 。 通 过 腺 病毒 载体 ,输入 功能 性 币 
小 抗 肌 莹 缩 蛋 白 基 因 以 蔡 代 缺失 的 抗 肌 比 缩 蛋 白 和 干细胞 移植 临床 前 研究 正在 进行 中 。 
做 好 踪 传 咨询 ， 通过 家 系 调 查 、CK 测定 、DNA 分 析 以 及 对 已 怀孕 的 基因 携带 者 进行 胎儿 产 
前 诊断 ,以 正确 开展 生育 指导 。 
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第 一 节 WX 


激素 (hormone) 是 内 分 泌 系 统 的 ] 


基本 物质 , 源 于 希腊 文 hormoa, 意思 是 “激活 ”"。 最 初 将 激 
素 定义 为 由 内 分 沁 器 官 产生 .经 血液 循环 运输 到 靶 顺 官 或 组 织 发 挥 歼 应 的 微 基 化 党 物质 ， 随 着 
岗 代 医学 的 飞速 发 展 ,内 分 泌 学 的 相关 概念 发 生 了 很 大 的 改变 ,激素 的 范围 也 显著 扩大 。 细 胞 
因子 .生长 因子 .神经 递 质 .神经 肽 等 都 是 重要 的 化 学 信使 ,这 些 化 党 信使 与 经 是 激 索 虽 有 一 些 
不 同 ,但 都 有 共同 的 特征 :作为 细胞 -细胞 间 通 讯 的 化 学 信使 ;多 调 节 机 体 代谢 ,协调 机 体 各 器 
官 .系统 的 活动 以 维持 内 环境 的 稳 参与 细胞 生长 .发育 和 死亡 的 调控 ;多 有 具有 相同 的 作 月 
模式 , 即 与 靶 细 胞 特定 的 受 于 方 可 发 挥 作用 , 且 可 共用 相同 的 信号 传导 途径 ;中 在 生 

效应 上 相互 交叉 。 基 于 这 些 共性 ,细胞 因子 、 和 IRAKEN A 
因此 ,激素 在 广义 上 相当 于 化 学 信使 的 总 称 ,是 一 种 参与 细胞 内 外 联系 的 内 源 性 信息 分 子 和 调 
控 分 子 。 
按 其 化 学 本 质 可 将 激素 分 为 两 类 :蛋白 质 ( 
ee K d Bid xe .甲状 旁 腺 素 和 降 钉 素 等 ; 非 从 自 质 类 则 包括 类 国 醇 激素 (如 黄 
A Bl] 、 醇 . 皮 质 类 固 醇 .维生素 D SE) AER ent 如 色 和 氨 酸 衍生 物 ,包括 5- Xe (oy a 
pn ,包括 多 巴 胺 .肾上腺 索 .甲状 腺 素 等 ) 和 脂肪 酸 衍 生物 (如 前 列 
素 等 )。 


AR 


edere. E UIE 


z 
ES 


各 类 激素 传递 信息 的 方式 不 尽 相 同 , 按 其 作用 的 受 体 又 可 分 为 路 受 体 激素 向 核 受 体 激 索 。 
前 者 是 亲 水 性 的 ,又 称 亲 水 性 激素 ;后 首 为 脂 溶性 的 ,又 称 脂 溶性 激素 ， 腊 受 体 激素 不 能 自由 透 
过 脂性 细胞 膜 ,需要 和 细胞 膜 上 特异 性 受 体 结合 ,形成 配 体 - 受 体 复 合 物 ， 使 信息 也 传递 至 细胞 内 ， 
进而 激活 细胞 内 的 第 二 信使 系统 。 这 类 激素 包括 上 肽 类 激素 ,神经 递 质 .生长 内 T .前列腺 过 等 
非 蛋 白质 类 激素 大 多 为 作用 于 核 受 体 的 激素 , 甚 受 体位 于 细胞 内 , 它 可 以 自由 穿 透 细胞 膜 及 核 
膜 ,并 识别 和 结合 细胞 核 或 细胞 质 内 相应 受 体 上 的 专 一 DNA 序列 ,诱导 丢 基 因 转 录 活 性 ,完成 
配 体 - 受 体 复合 物 的 二 聚 化 .磷酸 化 等 ,以 此 调节 靶 基 因 的 表达 与 转录 ,从 市 改变 细胞 功能 
具有 内 分 泌 功 能 的 细胞 种 类 众多 。 经 典 ei A4 à ig [Ach vh e US] 3 OSEE EJE p. uti 
体 .甲状 腺 ORSA a ER ARRIVERA, He Fe] 4H PEU PLA ERRARE. Met DIL IE 
(如 心血 管 . 肝 . 胃 肠 道 .皮肤 .免疫 等 组 织 器 4 AU i 分 泌 功 能 .如 产生 促 胸 腺 生成 索 、. 促 骨 
We . 促 胰 液 素 . 促 红细胞 生成 索 BE - 血管 紧张 素 等 激素 的 分 泌 细 胞 分 散 于 相应 的 器 官 ;分 泌 
前 列 腺 索 以 及 胰岛 素 样 生长 因子 .表皮 生长 因子 ,神经 生长 因子 .血小板 源 性 生长 因 等 各 种 生 
长 因子 的 细胞 则 广泛 分 布 于 全 身 组 织 中 ;还 有 一 些 具 有 内 分 泌 切 能 的 神经 细胞 集中 于 下 丘脑 的 
视 上 核 . 富 旁 核 . 腹 正中 核 及 附近 区 域 ,其 分 泌 的 肽 类 激素 亦 称 神经 激素 ,可 直接 作用 于 相应 的 
靳 器 官 或 丢 细 胞 ,也 可 通过 年 体 分 泌 问 接 调控 机 体 的 生理 代谢 过 程 
经典 内 分 泌 学 概念 中 ,内 分 泌 细 胞 及 所 分 泌 的 激素 是 特异 性 的 ,好 一 种 内 分 泌 组 
生 一 种 激素 ,一 种 激素 也 只 出 一 种 内 分 泌 细 胞 产生 新 的 研究 结果 则 才 明 一 促 内 分 泌 细 用 
生 几 种 激素 ,而 同一 种 激素 也 可 由 不 同 部 位 的 内 分 泌 细 胞 产生 如 同一 种 重 体 细胞 可 疗 
HEE CLH) 和 卵泡 刺激 索 (FSH 六 而 生长 抑 索 既 可 由 下 于 脐 神 经 无 产生 :也 可 由 由 状 腺 
We e D 细胞 及 中 概 和 外 周 神经 的 许多 神经 元 产生 “既往 汰 为 一 个 基因 只 对 应 于 一 种 肽 类 激素 
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的 概念 也 已 改变 , 某 些 肽 类 激素 的 基因 由 于 不 同 启动 子 的 作用 ,其 转录 本 的 大 小 不 一 ,使 最 后 的 
和 蛋白质 产 物 不 同 : 有 些 肽 类 激素 在 不 同 的 组 织 中 存在 的 主要 形式 不 同 ,可 出 现 同 一 基因 调控 产 
生 不 同形 式 激素 的 现 银 . 
在 激素 概念 演变 的 同时 .对 其 分 泌 方式 的 认识 也 不 断 更 新 。 经 典 的 内 分 泌 (endocrine) 概念 
是 相对 于 外 分 泌 Cexocrine) 而 . 指 激 素 释 放 人 血液 循环 ,并 转运 至 相应 的 靶 细 胞 发 挥 其 生物 
学 效应 -广义 的 概念 则 认为 激素 不 仅 能 通过 传统 的 内 分 沁 方 式 起 作用 ,还 可 通过 邻 ( 旁 ) 分 泌 
(paracrine), F 23 4 Cautocrine), 2f 31] 4722 Cjuxtacrine), HESU Csolinocrine). JEA 分 泌 (intracrine)、 
神经 分 泌 Cneurocrine) 和 神经 内 分 泌 (neuroendocrine) 等 方式 发 挥 作用 ,而 且 一 种 激素 还 可 以 JL 
种 不 同 的 方式 起 作用 . 


人 们 对 内 分 泌 系 统 与 神经 系 内 分 泌 、 
免疫 系统 构成 的 网 络 体系 调控 e EE 三 者 之 间 泛 的 信 可 对 大 受 
的 信息 进行 加 AEE EWR A H 曾 过 广泛 的 外 周 神经 突 触及 神经 细胞 ge 


经 递 质 .内 分 泌 激 索 .细胞 因子 等 共同 调控 免疫 系统 的 功能 ;免疫 系统 通过 免疫 细胞 产生 的 多 种 
细胞 因子 和 激素 样 物质 反馈 作用 于 神经 内 分 泌 系 统 ,这 种 双向 的 复杂 作用 使 两 个 系统 内 或 系统 
之 间 得 以 相互 作用 、 相 互 调节 。 如 免疫 细胞 产生 的 多 种 细胞 因子 ,诸如 多 种 白介素 TRR, 
RAIAT, FU PAAR SES 5-55 A REEK RIRI IA , BANE FREE 
体 功 能 六 ij 证 等 ) 或 促进 HLA- I[ 类 抗原 异常 表达 (如 甲状 腺 功能 亢进 时 甲状 腺 
变 的 HLA-DR 抗原 的 表达 ) 细胞 因子 形成 的 细胞 因子 网 络 对 激素 的 作用 与 调节 也 有 重 ， 
Anar 3€ CIL-1, IL-2, IL-3, IL-6) .肿瘤 坏 死因 子 (TNF) 等 ,可 刺激 下 丘脑 分 沁 促 肾上腺 皮质 激素 
释放 激素 (CRH), 从 而 使 ACTH 和 皮质 醉 分 泌 增加 ;IL-6 还 能 刺激 GH.PRL.LH 以 及 FSH 的 分 泌 - 
生长 因子 (1GF-1、IGF-2)、 表 皮 生 长 因子 (EGF). 碱 性 成 纤维 细胞 生长 因子 (PFGF) 及 转 
移 生长 因子 -a (TCF-Q) 等 对 激素 的 分 泌 和 旁 分 泌 的 调节 都 有 一 定 的 作用 。 因 此 ,神经 -内分泌 - 
免疫 网 络 的 联系 对 各 系统 的 生理 功能 和 机 体 的 整体 功能 是 必 不 可 少 的 ,其 中 任何 环节 的 亲 乱 均 
不 可 避免 地 会 影响 其 他 系统 的 功能 。 
DISSI MENS 育 期 ,整个 机 体 处 于 不 断 生长 ,发育 和 成 熟 的 阶段 内分泌 系统 本 吴 
也 在 不 断 的 发 至 和 成 熟 中 ， 而 内 分 泌 系 统 的 功能 与 胎儿 器 官 的 形成 .分 化 与 成 熟 以 及 青少年 的 
生长 发 育 .生理 功能 .免疫 机 制 等 密切 相关 。 在 此 过 程 中 ,激素 的 产生 、 分 泌 ,结构 和 功能 异常 均 
可 导 敏 内 分 泌 疾 病 、 ns 机 体 最 重要 的 内 分 泌 器 官 ,是 内 分 泌 系统 的 中 枢 ,可 以 分 
泌 多 种 激素 ,控制 甲状 腺 .肾上腺 ,性腺 等 内 分 泌 器 官 的 活动 。 若 先天 性 下 丘脑 - 垂体 发 育 不 良 ， 
^ 会 造成 促 甲状 泉 激素 、 pun 腺 :皮质 激素 、 促 性 腺 激素 的 分 泌 失 常 ,引起 相应 的 症状 。 在 青春 
育 期 开始 前 ,性 腺 的 生长 发 育 过 程 缓慢 ,下 丘脑 - 垂体 - 性 腺 轴 功 能 处 于 较 低 水 平 , 而 当 青 看 
n PLUG , 促 性 腺 激素 释放 激素 的 脉 ; i 座 和 峰值 逐渐 增加 ,LH 和 FSH 的 脉冲 分 泌 峰 也 
随 之 增高 ,因而 出 现 性 征 和 性 器 官 发 育 。 T 丘脑 - 垂体 - iaae a 的 儿童 就 会 出 现 性 发 

育 异 常 (性 发 育 迟 缓 或 丸 )。 甲 状 腺 素 不 仅 影 响 胎儿 神经 系统 
育 和 调节 新 陈 代谢 ， 芳 先 天 性 甲状 有 激素 分 泌 不 足 , 则 可 引起 智能 落后 .身材 矮小 等 症状 
激 秦 是 影响 儿童 身体 增长 的 重要 激素 , 若 垂 体 生 { icit 缺乏 , 即 导致 生长 激素 缺乏 症 ,引起 儿童 
身材 矮小 
儿童 内 分 泌 疾 病 的 种 类 与 成 人 不 同 ,部 分 内 分 泌 疾病 的 由 几 制 ,治疗 手段 也 与 

成 人 有 和 较 大 区 别 , 而 且 儿 童 内 分 泌 疾病 在 不 同 的 生 龄 阶段 各 有 特 riy 
要 有 生长 迟缓 .性 分 化 异常 .性 m 熟 . 甲 状 腺 疾病 Po PE E Ie :大患 儿 在 出 
生 后 即 存在 生化 代谢 率 乱 和 激素 功能 障碍 , 则 可 能 严重 影响 其 体格 和 智能 发 育 , 如 果 未 能 早期 
Es. SI LR H4: T. 如 先天 性 甲状腺 功能 减退 症 . 先 天 性 肾上腺 记 质 增生 (天 寺 型) 等 
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退 症 ,经 济 
下 引起 的 
基因 缺陷 ， 
儿童 
及 生长 发 
922 年 始 ， 
得 了 较 好 
等 制剂 , 女 
组 人 生长 激素 (rhGf 
并 已 广泛 应 用 于 临 
近年 来 , 激 
吸附 法 (ELISA)、3 
以 及 一 系列 具有 
泌 疾 病 的 诊断 水 
分 泌 疾 病 定位 诊断 
过 基因 克隆 和 测 
学 技术 的 深入 发 


发 达 地 区 高 热量 饮食 导致 肥 
为 分 泌 疾 病 , 如 糖尿 病 等 。 由 
而 是 多 基因 (包括 多 态 性 ) 异 ; 
为 分 泌 疾 病 一 旦 确诊 , 带 常 需 
育 情 况 及 时 调整 。 在 治疗 
先后 分 离 .提纯 了 胰岛 
的 疗效 。 
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测定 技术 
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此 外 还 有 一 些 是 遗传 因素 利于 
环境 因素 所 致 的 内 分 泌 疾 病 也 常 有 遗传 兴 


UAAR 


tn 


ERI 
JE% 


y jn 


ELEAN 


B, 终生 治疗 ， 治 # utn | 体 
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受 体 分 析 法 (RR 
等 各 种 精确 测定 方法 
兴奋 或 抑制 ) 方 法 的 建立 和 完善 , 极 大 4 
4r, Un B Ed, CT, SPECT, PET 和 MRI 等 
if 床 研 究 中 的 应 用 ,促进 了 新 的 疾病 
RRCA. BEREZ E A 
企 概 念 也 会 不 断 更 新 和 发 展 。 


A), ME 
的 广泛 应 用 ， 
了 内 分 
大 提高 了 内 
WP AL. XH 
I 胞 分 子 生物 


岂 提 高 - 


遗传 性 疾 
:的 理 ; 


生长 激素 缺乏 症 


由 于 腺 垂体 合成 和 分 


长 激素 (growth 


hormone, GH) 部 分 或 完全 缺乏 ,或 

身高 处 于 同年 龄 .同性 别 正常 健康 儿童 4 

TTG REPE (short stature) 标 准 。 发 生 率 
(EKA 合成 ,分 沙 和 功能 88] 
ACE AE BER (GH) Zi rh ite Hc ki 


GH 分 子 结构 异常 等 所 致 的 生长 发 育 障 碍 
E 长 曲线 第 3 百 分 位 数 以 下 或 低 于 
约 为 20/10 万 ~25/10 万 。 


性 疾病 - 
FF 平均 数 减 两 个 标 


患者 
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E 粒 细胞 合成 和 分 泌 , 由 191 PARR Hf s JR 


分 子 量 为 22kD。 人 生长 激素 基因 簇 是 上 
因 组 成 的 长 约 55kbp B DNA $£. AG 
5096 的 GH 与 生长 激素 结合 蛋白 (GHB 
释放 受 下 丘脑 分 泌 的 两 种 神经 激素 ， 
(somatostatin, SRIH or GHIH) 的 调节 。 
泌 GH;SRIH 是 环 状 结构 的 14 K, 
下 以 脉冲 方式 释放 CH ,而 中 枢 神经 ; 
控 下 丘脑 CHRH 和 SRIH 的 分 泌 。 
CH 的 自然 分 泌 呈 脉冲 式 ， 
浴 度 有 关 , 在 亚 或 期 有 睡 距 相 时 达 高 峰 
EE S AR n, ENE - B 
入 律 在 生 后 2 个 月 开始 出 现 。 
J ECRETE HT 2 
Cinsulin-like growth factor, 
E] IGF-1 和 IGE-2.. IGF- 
85kb, 41 6 4- | ti FAN 5 
成 主要 受 GH 的 调节 , 亦 与 
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EW RDL, 
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泌 细 胞 广 


年龄 性别, 党 


编码 基因 GH, (GH-N) I CSHP, | CSH, , GH, | CSH, 等 基 
H 编码 基因 GH 位 于 17q922-q24。 在 血液 循环 中 ,大 
P) 结合 ,以 GH-GHBP 复合 物 的 形式 存在 。 生 长 激素 
生长 激素 释放 激素 (CHRH) 和 生长 激素 释放 抑制 激 
;HRH 是 含有 44 个 贫 基 酸 残 基 的 多 肽 ,促进 垂体 合成 、 
合成 和 分 泌 有 抑制 作用 。 d 的 作 
通过 多 巴 胺 ,5- X CURRO AS PUE FR ES A M e a 


pi 
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ES 
ES 
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Jj 


f£ ,夜间 人 有 睡 后 分 泌 量 增高 ,县 与 睡 | 
腹 时 和 运动 后 偶 见 高 峰 。 初 生 岗 儿 血 清 GH 水 3 
H 水 平 少 有 波动 。 生 后 2~3 周 血 清 CH 浓度 开 
每 日 GH 分 泌 量 超过 成 人 ,在 青春 发 育 期 更 明 ! 
但 其 大 部 分 功能 必须 通过 胰岛 来 样 生 
组 具 Vies KELIK, ARP Gr f 
的 单 链 多 肽 ,其 eee 因 位 十 12422-424. 
pad 议和 肠 等 组 组 中 ,其 全 


养 状 态 等 因素 有 成 的 TGF-1 大 都 


BEI -个 峰 
ARZ 
HG 


儿童 


Ux E 


Ng 


€ 
F 是 一 
7.5kD | 


Hili ow. 
E 15 


i] 织 他 


泌 或 邻 分 沁 方 式 发 挥 其 促 生 长 作用 : 


分 泌 ， 血液 循环 中 90% AY IGF-1 与 
IGFBP-3 YKI HJ ie E ER SE. IGF-1 f 
EE, hh IGF-1 #1 IGEBP-3 7K 3E 


Jsz Mit p] ii 
间接 作用 
GH 
NO 


fit ^l: Et 


PRASIE I fi 6e We I vg 


fi 4r E RAAR f 
感性 ,使 血糖 逢 高 : 


E AT Me RE 
【病因 ) 
下 丘脑 | - 

以 下 几 类 ; 
1. 原 发 性 
(1) Pa 


WE REDE Se 


(CHND),k j 
(2) 遗传 性 
体 Pit-15635D3 E 


the Ju 
结构 异常 、 


GH A 


PEE Iit 
T OFEN 
的 基本 功能 是 促进 生长 .同时 


巧 体 功能 障碍 或 靶 细 骨 


3 cof 


的 分 泌 状 态 . 


Wi b UE A RI 
fg (Cir 


GFBP 结合 , 仅 


9 转运 和 摄取 ;促进 月 
促进 脂肪 
于 多 炳 的 基质 . 


noU t 


IGF-2 的 作用 尚未 完 


XS DM 
% 左右 是 游离 


分 泌 。 


代谢 的 重要 调节 因子 。 
使 骨骼 ,肌肉 和 各 系统 器 官 生长 发 育 ， 
SH 促 生长 作用 的 革 础 是 促进 合成 代谢 ,可 促进 蛋白 质 
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循环 中 的 IGF 主要 
l| IGF-1 和 
IGFBP-3 水 平 随 GH 分 泌 状态 而 改变 ,但 其 改变 速度 较 慢 。 
对 稳定 ,而 且 无 明显 
llic ff PU GH 及 
idi] GHRE 的 分 泌 .并 可 刺激 SRIH 的 
寺 也 是 体内 多 种 物质 
1 织 细胞 增 大 和 增殖 ， 


的 。GH E38 T h 


肝脏 


溃 式 分 泌 和 昼夜 节律 变化 ,能 较 好 地 


IGF-1 可 反馈 调节 垂体 GH 的 分 沁 , 或 


FE 物 效 


肝 糖 原 分 解 ,减少 对 葡萄 糖 的 利用 ,降低 细胞 对 胰岛 素 的 敏 


is GH 分 泌 功 能 在 


EE 长 激素 


Fik 陷 导 致 多 种 垂体 激 


I CARO, IT CAD), M 
体 缺 陷 (Laron 综 


2. 继 发 性 多 为 咒 质 性 ， 
伤 和 头颅 创伤 等 

3. 暂时 性 体质 性 生长 及 青春 
可 造成 暂时 性 GH 分 泌 功 能 低下 

【 临床 表现 】 

特 发 性 生长 激 索 缺乏 见于 


以 后 出 现 生 
HEKER 
Ho JLA 


KEJ 


TEn 


i 95 rn Hp Ad e 
年 龄 2 "204 EF. fft t; H 
:长 激 索 缺乏 


$3 E TO NUM Gi 


VERRE, ErESTÉ 
昼 形 ,面容 幼稚 , 脸 
. BLA 
: 龄 相仿 ， 
同时 


落 


A 


其 他 伴随 
das CTSH 缺乏 
TENE TEASE 
aie TEPEE KAR dd cm qd: 


c Offen fbr 
者 可 有 食欲 不 振 、 
MONDES 
可 发 生 


m EREE 


激素 缺乏 症 
I 分泌 不 足 引 起 的 身材 矮小 者 称 为 4 
1 物 刺激 试验 中 可 能 表现 正常 。 
缺乏 (HGHD): GH 基因 和 缺陷 引起 单纯 性 生 


EINES RAS 


9342.93 : 
后 比 体重 低下 更 为 显著 ,身高 低 : 


低 于 平均 数 减 两 个 标准 差 ), 身 i 


和 游离 脂肪 酸 的 氧化 生 酮 过 程 


胞 对 GH 无 应 答 反应 等 均 会 造成 生长 落后 ,根据 病因 


不 全 (sepbto-optic dysplasia) JFR, 
垂体 功能 不 足 导 致 者 为 多 。 其 中 因 神 经 递 质 - 神经 
E 长 激素 神经 分 泌 功能 障碍 


;促进 骨髓 软骨 细胞 增殖 并 


可 分 为 


异常 ,如 不 发 育 .发育 不 良 或 空 蝶 远 均 可 引起 生长 激素 


HF 


长 激素 缺乏 证 GHD), 


素 缺 乏 症 (M 
(X 连锁 )3 型 。 


期 延迟 ,社会 


5 £p A. 3 
后 ,但 身体 各 部 比 


43:1 


TPHD), 临 床 表现 为 多 种 垂体 激素 缺乏 
此 外 ,还 有 少数 矮 身材 儿童 是 由 于 
AIE) k IGF 受 体 缺陷 (非洲 Pygmy 人 ) 所 致 ， 临床 症状 与 生长 
呈现 GH 抵抗 或 IGF-1 抵抗 ,血清 GH 水 平 不 降低 或 反而 增高 ,是 较 罕 见 的 
常 继 发 于 下 丘脑 .垂体 或 其 他 颅 内 肿瘤 


心理 性 生长 抑制 , 原 发 性 甲状 
s al Hi Ac Dc 


WFR 


Tr lote AIA < 
PEA — RER L Rp HC flf Hd 
上 腺 皮质 激素 (ACT 

活动 较 少 等 轻 度 甲状 腺 功能 丰 
至 理 存 期 仍 无 性 

于 任何 年 龄 ,其 中 由 转生 期 异 


调治 疗 后 即 可 忆 


患 儿 出 生 时 身长 
-同年 擒 . 同 性 


多 数 青春 期 发 育 延迟 。 


THO 缺乏 者 容易 发 生 俱 


iu 


guae 


«5cm, fi H6 


TETEG M 


而 垂 


. IGHD 
FGH 分 子 


胞 浸润 .放射 性 损 


腺 功能 减退 等 均 


和 体重 均 正常 ,1 岁 
正常 健康 儿童 


发 育 正 


闫 部 发 育 不 良 ,牙齿 萌出 


SAE HIRE 


器 官 和 第 二 性 征 发 育 等 - 
异 当 情 况 导 致 者 , 常 伴 有 尿 般 症 、 


骨髓 发 育 落 后 , 骨 龄 落后 于 实际 
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颅 内 肿瘤 导致 者 则 多 有 头痛 .呕吐 .视野 缺损 等 颅 内 压 增 高 以 及 视神经 受 压 迫 的 症状 和 体征 。 
【 实验 室 检查 】 
1. 生长 激素 刺激 试验 ”生长 激素 缺乏 症 的 诊断 依靠 GH 水 平 的 测定 。 因 生理 状态 下 GH 
ES VES ais Dong audor 脑 .垂体 .神经 递 质 以 dd SIUS 性 有 关 , 有 明显 
: 真正 反映 机 体 的 
GH 分 泌 情 况 。 因 此 ， dein ne 了 CH fil icis we Daraus 分 泌 GH 的 功能 。 常 用 
生长 激素 分 泌 功 能 试验 见 表 17-1. 


表 17-1 生长 激素 分 泌 功能 试验 


试验 5 法 采血 时 间 
生理 人 000— m 
运动 ESE 4-8 小 时 后 ,剧烈 活动 15~20 分 名 开始 活动 后 20-40 分 钟 
2. 睡眠 晚间 入 睡 后 用 脑 电 图 监护 Wr ~ IV HAREIK) 
药物 刺激 
1. 胰岛 素 0.05~0.1U/kg, 静 脉 注射 0 分 钟 15 分 钟 .30 分 钟 .60 分钟 .90 分 


钟 测 血糖 .GH 


2. 精 氨 酸 0.5g/kg, 用 注射 用 水 配 成 596-1096 溶液 ,30 ”0 分 钟 .30 分 钟 .60 分 钟 .90 分钟 .120 
分 钟 静脉 滴 注 完 分 钟 测 GH 

3. 可 乐 定 0.004mg/kg,1 次 口服 同上 

4. 左旋 多 巴 。 10mg/kg,1 次 口服 同上 


经 典 的 GH 刺激 试验 包括 生理 性 刺激 试验 (睡眠 试验 .运动 试验 ) 和 药物 刺激 试验 。 生 理性 
刺激 试验 要 求 一 定 的 条 件 和 设备 :睡眠 试验 必须 在 脑 电 网 的 监测 下 ,于 睡眠 的 第 下 期 或 第 IV 期 
采血 测 GH 才能 得 到 正确 的 结果 ;运动 试验 则 必须 达到 规定 的 强度 ,才能 产生 促进 CH 分 Hi 
FH - 因此 ,生理 性 刺激 试验 在 儿童 中 难以 获得 可 靠 的 资料 - PRETI EA S Z8 LUI 3S fa 
可 乐 定 . 胰 高 血糖 素 .左旋 多 巴 等 药物 促进 GH 分 泌 而 进行 的 ,作用 机 制 随 药物 而 不 同 ,CH m 
杀 值 的 大 小 和 晨 现 的 时 间 也 不 同 。 为 排除 外 源 因素 的 影响 ,刺激 试验 前 应 化 食 . 耻 床 休息 ,于 试 
验 前 30 分 钟 放 好 留置 针头 ,在 上 午 8~10 时 进行 试验 。 
- 般 认 为 GH 峰值 <10ukgyL 即 为 分 泌 功能 不 正常 。GH 峰值 <5pg/L, 为 GH 完全 缺乏 ;GH 
FIE 5~10p.g/L, 为 GH 部 分 缺乏 。 由 于 各 种 CH 刺激 试验 均 存 在 一 定局 限 性 ,必须 两 种 以 上 药 
刺激 试验 结果 都 不 正常 时 , 才 可 确诊 为 生长 激素 缺乏 症 。 一 股 多 选择 胰岛 素 加 可 乐 定 或 左旋 
多 巴 坛 验 。 对 于 年 龄 较 小 的 儿童 ,尤其 空腹 时 有 低 血 糖 症 状 考 应 用 胰岛 素 时 应 注意 监护 , 轨 其 
可 能 引起 低 血糖 惊 胡 竺 

此 外 ,车 需 区 别 病变 部 位 蚌 在 下 丘脑 还 是 垂体 , 须 进行 GHRH 刺激 试验 

2. 血 GH 24 小 时 分 泌 谱 测定 ”正常 人 生长 激素 峰值 与 基 值 差别 很 大 ,24 小 时 的 CH 分 泌 
量 可 以 比较 准确 地 反映 体内 GH 的 分 泌 情 况 。 尤其 是 对 CHND 患 儿 ,其 GH 分 泌 功 能 在 药物 刺 
激 试验 可 为 正常 ,但 其 24 小 时 分 泌 量 则 不 足 , 夜 晚 睡 卢 时 的 GH 峰值 亦 低 . 但 该 方法 繁琐 , 采 
血 次 数 多 ,不 易 为 患 省 接受 

3. 胰岛 素 样 生长 因子 (IGF-1) 和 IGFBP-3 的 测定 “16F-1 证 归 以 焦 白 结合 的 形式 UIGFBPS) 
存在 于 血液 循环 中 ,其 中 以 IGEBP-3 为 主 (95% DA E). IGFBP-3 4183 RUS S 16-1 的 功能 ,其 
合成 岂 受 GH-IGF 轴 的 调控 ,因此 IGF-1 和 4GFBP-3 都 是 检测 GH-IGF 轴 功 能 的 指标 两 省 分 
泌 模 式 与 GH 不 同 , 呈 韭 脉冲 式 分 泌 , 较 少 日 从 波 动 .血液 循环 中 的 水 于 比较 稳定 ”血清 1GF-1 
册 生 时 的 水 半 碳 常 低 , 随 后 在 儿童 期 缓慢 升 高 ,在 青 在 发 育 期 升 高 显 划 .以 后 随 着 全 龄 的 增 氏 南 


twi 


有 所 减少 。 青春 期 女孩 出 现 高 峰 的 时 间 约 早 了 
变化 较 小 - 


检测 ,但 该 指标 有 一 


定 的 局 限 性 . 正常 人 IGF-1 fil IGFBP-3 水 平 受 各 种 各 样 的 因素 影响 ,如 性 


FF 男孩 2 年 - 
目前 认为 IGF-1 IGFBP-3 可 作为 5 岁 至 青春 发 育 期 前 儿童 生长 激素 缺乏 证 的 得 查 
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IGFBP-3 的 水 平 波动 与 其 相似 ,但 


别 \ 年 龄 .营养 状态 .性 发 育 程 度 和 甲状 腺 功能 等 , 故 必须 建立 不 同性 别 和 年 龄 组 儿童 的 正常 参 


考 值 范围 - 


另外 ,IGF-1 测定 还 可 监测 GH 治疗 后 的 反应 ,并 具有 一 定 的 鉴别 诊 
注射 外 源 性 GH 后 ,IGF-1 升 高 ,生长 速率 加 快 ， 
分 子 有 变异 ;如 IGF-1 不 升 高 ,生长 不 加 速 , 则 提示 可 能 系 生长 激素 受 体 缺陷 。 


GH 激发 试验 中 GH 峰值 正 
提示 患 儿 生长 激素 


4 其 他 辅助 检查 
O) X 线 检查 :常用 左手 移 . 掌 .指骨 
实际 年 龄 2 岁 或 2 岁 以 上 . 


(2) MRI 检查 :已 确诊 为 生长 激素 缺乏 证 


有 无 器 质 性 病变 ,尤其 对 检测 肿 电 


,而 IGF-1 低下 ,但 


断 意义 。 如 矮小 儿童 


正 位 片 评定 骨 龄 。 生 长 激素 缺乏 证 患 儿 骨 龄 常 落后 于 


的 患 儿 , 需 行头 颅 MRI 检查 ,以 了 解 下 丘脑 - 垂体 
重要 意义 。 


5. 其 他 内 分 泌 检查 ”生长 激素 缺乏 症 诊断 一 旦 确立 ,应 检查 下 丘脑 -垂体 轴 的 其 他 内 分 洲 


功能 。 根 据 临床 表现 可 选择 


6. 染色 体 核 型 分 析 


ME TSH, T, 或 促 甲 状 
释放 激素 (GnRH) 刺激 试验 以 判断 下 丘脑 - 垂体 - 


和 永 素 释放 激素 (TRH) 刺激 试验 和 促 性 腺 激素 


对 矮 身 材 具 有 体态 异常 的 患 儿 应 进行 核 型 分 析 , 尤 - 


状 腺 轴 和 性 腺 轴 的 功能 。 


是 女性 矮小 伴 青 


春 期 发 育 延迟 者 ,应 常规 行 染色 体 分 析 ., 排 除 常见 的 染色 体 疾 病 , 如 Turner 综合 征 、Noonan 综合 
征 等 。 


AE EDAH ] 
诊断 ”依据 :也 匀称 性 身材 矮小 ， 


身高 落后 于 
下 (或 低 于 平均 数 减 两 个 标准 差 ); 加 生 


同年 龄 .同性 别 正常 儿童 生长 曲线 的 第 3 百 


生长 缓慢 ,年 生长 速率 Sem; OF 龄 落后 于 实际 年 


lib 2 岁 以 上 ;@ 两 种 药物 激发 试验 结果 均 示 GH 峰值 低下 (<10ug/L);@ 智 能 正常 ;@ 排 除 其 他 影 


响 生 长 的 疾病 。 
2. 鉴别 诊断 引起 生长 落后 的 原因 
(1) 家 族 性 矮 身 材 : 父 母 身高 均 矮 , 

骨 龄 和 年 龄 相称 ,智能 和 性 发 育 正常 。 
(2) 体质 性 生长 及 青春 期 延迟 :多 见习 


羽 很 多 . 需 与 


TUA. G5 


青春 期 前 生长 缓慢 , 骨 龄 也 相应 落后 ,但 身高 与 骨 龄 


一 方 往往 有 青春 期 发 育 延迟 病史 。 


(3) 特 发 性 矮 身 材 Cidiopathic short stature, ISS): 
稍 慢 或 正常 ,一 般 年 生长 速率 <5em; 两 项 GH 激发 试验 的 GH 峰值 > 10ug/L,IGF-1 浓度 正常 ; 骨 
È JCW] S fA p VE ARE ERIN UIT S o 


“或 延迟 


理 和 严 ios 的 情感 障碍 ,无 染色 体 异 常 。 


先天 性 卵 梨 发 育 不 全 综合 征 Turner 综合 征 )， 女孩 身材 矮小 时 应 考虑 此 病 。 
— 4 FARR EIRETIER R AE 


Wu. ERKEL. MAH Tumer 综合 征 与 
BUE KEARI MLAN e j 


ili CU EK .智能 低下 AASI 
血 降低 TSH Fhe 

(6) "Er A ET S 
片 检查 以 鉴别 


等 指标 鉴 sl. 


地 殊 的 躯体 4 


病因 不 明 ,出 生 时 身长 和 体重 正常 ; 


生长 激素 缺乏 证 鉴别 的 主要 有 : 
小 儿 身高 常 在 第 3 百 分 位 数 左右 ,但 其 年 生长 速率 >5cm， 


春 期 开始 发 育 的 时 间 比 正常 儿童 迟 3-5 年 ， 


一 致 ,青春 期 发 育 后 其 最 终身 高 正常 父母 


生长 速率 


忆 及 .内 分 泌 代 谢 病 和 骨 迟 发 育 障 碍 ) ), 无 心 


本 病 的 临床 


DX RU NIS NOEL 


J 生长 激素 


行 染色 体 核 型 分 析 以 鉴别 . 
(5) 和 完 大 性 甲状 腺 功能 减退 症 :该 症 除 有 生长 发 育 洲 后 、 骨 龄 明 量 
与 生长 激素 缺乏 证 区 别 、 


岂 乏 症 不 难 区别 , 但 柑 合 型 或 等 辟 染 色 体 所 


ge op ati Bett y E 
、 但 有 些 晚 发 性 病例 症状 不 明显 , 宕 借助 


3:1 RIEF ,软骨 发 育 不 全 等 , 均 有 特殊 的 面容 和 体态 ,可 选择 进行 骨骼 X R 


3 
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Cr) 其 他 内 分 泌 代 谢 病 引起 的 生长 落后 :先天 性 肾上腺 皮质 增生 症 性 早熟 皮质 醇 增多 症 、 
Ah d RS. . 糖 原 贮 积 症 等 各 有 其 特殊 的 临床 表现 ,易于 鉴别 

【治疗 】 

l. 生长 激素 基因 重组 人 生长 激素 (rhCH) 替代 治疗 已 被 广泛 应 用 ,日 A 


g, 每 晚 临 睡 前 皮下 注射 1 次 (或 每 周 总 剂量 分 6~7 


pa 
后 生长 速率 可 有 下 降 。rhGH 治疗 过 程 中 可 能 ! 
左 甲 状 腺 素 维持 甲状 腺 功能 正常 。 血 清 IGF-1 和 
性 评估 的 指标 。 
应 用 rhGH 治疗 的 副作用 较 少 , 计 
消失 ;@ 少 数 患者 注射 后 数 月 会 
高 压 等 ^J. sp) ie 
目前 临床 资料 未 显示 曾 加 肿瘤 发 
恶性 肿瘤 及 严重 糖尿 病 患者 建议 不 用 rhGH 治疗 。 


E 要 有 :中 注射 


3kii NUS 和 


次 注射 ) 的 方案 。， 促 生长 清 疗 应 所 


FHE. 治疗 时 年 龄 越 小 ,效果 越 好 ,以 第 1 年 效果 最 好 ,身高 增长 可 达 介 每 年 10~12cm 以 上 ， 
1 现 甲 状 腺 功能 减退 , 故 须 进行 监测 ,必要 时 加 


IGFBP-3 水 平 检测 可 作为 rhGH 疗效 和 安全 


局 部 红肿 ,与 rhGH Dude 纯度 不 够 以 及 个 体 
xj rn iU s (Hosp pe E KIT A JG hb eS ni] 
坏死 、 mg 3 ; 
HRNEK 


EUR EI] AZE EUST 
ULET3K IE MRI 检查 ,以 排 


除 颅 内 肿瘤 。 在 rhGH 治疗 前 及 治疗 过 程 中 
fj OGTT 试验 , 排 nt 常 。 
2. 同时 伴 有 1 


Ji oi d oO E D Ft ,必要 时 


泉 轴 功能 障碍 的 生长 激素 缺乏 症 患 儿 骨 龄 达 12 岁 时 可 开始 用 性 sm 治疗 。 


PETER KARRE] 25mg, GA 1 次 ,每 3 个 月 增加 25mg, 直 至 每 月 100mg: cn] pitt 


醇 1~ -2y.g/d , zX Ap E HERE (premarin), 自 每 日 0.3mg 起 


第 三 节 mi 


患 儿 完全 
证 的 局 


EH 


DR AA JE (diabetes insipidus, DI) 是 由 于 
尿 比 重 低 为 特点 的 临床 综合 征 。 造成 尿 
(antidiuretic hormone, ADH) CX ZZ d$ f 
称 中 枢 性 尿 崩 症 。 

【病因 】 


酌情 逐渐 增加 ,同时 寄 鉴 测 绷 龄 。 


性 尿 崩 症 


或 部 分 丧失 尿 液 浓缩 功能 ,以 多 饮 、 多 尿 、 


各 因 很 多 .其 中 较 多 见 的 是 由 于 抗 利尿 激素 
MIEZ arginine vasopressin, AVP) 分 泌 或 释放 不 足 引 起 ， 


AVP 是 由 下 丘脑 视 上 核 和 室 劳 核 神 经 细胞 合成 的 一 种 9 肽 ,其 编 但 基因 位 于 20p13。AVP 


的 分 泌 受 很 多 因素 的 影响 ,其 中 最 重要 的 是 细胞 外 
和 渴 觉 中 枢 附 近 的 渗透 奈 感受 器 同时 控制 着 AVP 
280~290mmol/L ,波动 范围 为 上 1.8%。AVP 基因 结 


液 的 渗透 压 和 血 容量 。 位 于 下 丘脑 视 上 核 
的 分 泌 和 饮水 行为 。 正 常人 血浆 渗透 压 为 
Ese 下 丘脑 及 神经 午 体 发 育 缺陷 ,或 下 丘 


神经 束 - 神经 算 体 区 域 受到 炎症 ,肿瘤 ,外 伤 .手术 .自身 免疫 损伤 等 影响 , 均 能 产生 中 枢 性 


可 分 为 三 


1. 特 发 性 因 下 丘脑 视 上 核 或 室 劳 核 神 经 元 发 育 不 全 或 退行 性 病变 所 和 致 ， 多数 为 散发 ,部 


分 患 儿 与 自身 免疫 反应 有 关 。 
2. 器 质 性 ( 继 发 性 ) 任何 侵犯 下 丘脑 .垂体 屿 或 神经 重 体 的 病变 都 可 发 生 ERIRE 
CO 肿瘤 : 约 1/3 以 上 患 儿 用 颅 内 肿瘤 所 致 t UA AEA AREE MAARA 


小 手术 损 


(2) 损伤 :如 颅 脑 外 伤 (特别 是 颅 底 骨 折 


(4) 其 他 :如 朗 格 汉 斯 细胞 组 织 细 胞 增生 症 或 白 
3. 家 族 性 (遗传 性 ) 极 少 数 是 由 于 纺 公 AVP 


或 染 :少数 患 儿 是 由 于 颅 内 感染 , 马 形 虫 病 和 放 线 菌 病 等 


it 伤 (尤其 是 下 三 脑 或 垂体 部 位 于 术 )、 产 伤 等 。 
yr 
血 病 细胞 浸润 等 
的 基因 或 编码 运载 售 往 下 的 基因 突 笃 所 敏 ， 


为 常 梁 色 体 显 性 或 隐 性 遗传 ， 如 同时 伴 有 糖尿 病 ,视神经 著 缩 和 革 伯 省 , 即 为 DIDMOD 综合 征 ， 


是 由 于 4p16 的 wfsl AE 


SEA 


TAE Se UR, X Fg Wolfram £i fil 


[ 


临床 表现 】 


第 十 七 章 ANURA 


本 病 可 发 生 于 任何 年 龄 .以 烦 渴 .多 饮 、. 多 尿 为 主要 症状 。 饮 水 多 (可 >3000ml/m), 每 日 尿 


Arn 


肯 吃 


^t fe tUe pi 


Fi 4-10L. F 


她 ,饮水 后 安静 


食欲 低下 .体重 不 增生 


m 


BE. 


EE 
单位 


R 
血 测 


PRZ 


; 


3. 禁 水 试验 


iB 


JLK 


实验 室 检 查 】 


. 尿 液 检查 每 上 
p i 及 有 形成 分 均 
2. 血 生 化 检查 
尤 条 件 查 血 北 渗透 让 


^J] mmol/L. 


4. 加 压 素 试验 


儿 章 由 于 烦 ; 


更 多 . 屎 比重 低 且 固定 。 夜 尿 增 多 ,可 出 现 遗 尿 。 婴 幼儿 烦 渴 时 与 闪 不 安 ,不 


1 于 吸水 不 是 :可 发 生 便秘 .低热 .脱水 甚至 休克 ,严重 脱水 可 至 脑 损伤 及 
饮 . 多 尿 可 影响 学 习 和 睡眠 ,出 现 少 汗 、 皮 肤 干燥 苍白 ,精神 不 振 、 
症状。 如 充分 饮水 ,一 般 情 况 正常 ,无 明显 体征 。 


尿 生 可 达 4~10L, 色 淡 , 尿 比重 低 于 1.005, 尿 渗透 压 可 <200mmol/L, 尿 
为 阴性 、 


TII LC ES LEE 、 磷 等 一 般 正 常 , 肌 栈 .尿素 氮 正 常 , 血 渗透 压 正常 或 偏 


e es d 


者 可 用 公式 推算 :渗透 压 =2 x ( 血 钠 + i RP) ae 血糖 + 血尿 素 氮 ,计算 


Ti 28 ini 夜 渗透 压 增高 时 浓缩 尿 液 的 能 力 。 患 Meca 前 一 


[- 7-8 时 开始 禁 食 ,直至 试 i. BUS HORE S 时 开始 禁 饮 , 先 排 空 膀胱 ,测定 体重 、 采 
fi 9 79 i 到 小 时 排尿 1 次 , 测 尿 量 、 尿 渗透 压 (或 尿 比重 ) Cui pue 4E 21K 


SJR Z 2E jina 2 次 <30mmol/L ,或 体重 下 降 达 5%, EX ERA XS TR = 800mmol/L. B 再 次 采血 测 
1 铀 结果 :正常 儿童 禁 饮 后 不 出 现 脱水 症状 ,每 小 时 尿 量 逐 渐 减 少 , 屎 比重 逐渐 上 升 ， 
liu »800mmol/L, 
i 分别 上 升 超过 145mmolL 和 22am HUE EHE 条 395-596. 试验 过 程 中 必须 严密 观察 .如 

页 洛 加 重 并 出 现 严 重 E i 


而 血 钠 、 血 渗透 压 均 正常 。 尿 崩 证 患者 持续 排出 低 渗 尿 ,血清 钠 和 血 渗 


素 SU (或 精 氨 酸 加 压 素 0.1UAkg), 然 


后 两 小 时 内 多 次 留 尿 ,测定 渗透 压 。 如 n - 升 峰值 超过 给 药 前 的 50%, 则 为 完全 性 中 枢 
cune 996-5096 者 为 部 分 性 尿 崩 症 ; 肾 1 E 小 于 9%。 

. 血浆 AVP 测定 ”血浆 AVP 水 平 对 st 尿 崩 症 的 诊断 意义 不 大 ,但 血浆 AVP 结合 
"Pr 有 助 于 部 分 性 中 枢 性 尿 崩 症 和 肾 性 尿 崩 症 的 鉴别 诊断 。 中 枢 性 尿 崩 症 血浆 AVP 浓度 


低 于 


[ 诊断 和 鉴别 论断 】 
DEM 与 其 他 原 


-正常 ; 肾 性 尿 崩 着 


影像 学 检查 
治疗 。 


EIA 
饮 AVP 分 泌 能 力 正常 ,但 病程 久 ,病情 严重 者 ,由 于 长 期 低 渗 状 态 ,AVP BA ET AE 
选择 性 进行 头颅 X 线 平 片 、CT 或 MRI 检查, 以 排除 颅 内 肿瘤 ,明确 病因 ， 


AVP 基础 状态 可 测 出 , 禁 饮 后 明显 升 高 而 尿 液 不 能 浓缩 。 精 神 性 多 


X 


因 引 起 的 多 饮 .多 尿 相 鉴别 


,高 渗 性 利尿 ”如 糖尿 病 、 肾 小 管 酸 中 每 等 ,根据 血糖 . 尿 比重 、 尿 渗透 压 及 其 他 临床 表现 
gen 3l 


2. 高 钙 血 症 ”见于 维 
3. 低 钾 血 症 ” 见 于 原 发 


DD 中 毒 .甲状 旁 腺 功 等 。 
i p a HAEE 、 惕 ' be 3 Bartter 综合 征 等 


4. 继 发 性 肾 性 多 尿 ” 悍 性 肾炎 .慢性 肾 孟 肾炎 等 导致 慢性 肾 功 能 减退 时 。 
5. 原 发 性 肾 性 尿 月 症 XX joie 常 染色 体 显 性 遗传 性 疾病 ,是 由 于 肾 小 管 上 皮 细 胞 对 
AVP 无 反应 所 致 。 发 病 年 龄 和 症状 人 尿 、 脱 水 


体重 不 增生 长 障碍 ,发热 ,末梢 循环 衰竭 ， 

时 ,可 出 现 高 热 . 末 梢 循环 衰 端 .体重 
6. 精神 性 多 饮 ”又 称 精神 性 
多 为 渐进 性 起 病 ,多 


4 
IKE DRE GAS HTE ARKE , ELE IS 
血 渗 透 帮 均 处 于 正常 低 限 .由 于 患 儿 分 泌 AVP 的 能 力 正常 , 故 禁 水 试验 较 加 1 


E 

差异 较 大 , 重 者 生 后 不 久 即 出 现 症状 ,可 有 多 
:至 中 枢 神 经 系统 症状 。 轻 省 发 病 较 晚 , 当 目 
迅速 下 降 等 症状 。 禁 水 、 m 
ES PRESSE ETE, 


\ 验 均 ip 能 提 nisi 


第 十 七 章 ” 内 分 泌 疾 病 


甚 尿 渗透 压 增高 

[ 治疗 】 

1. 病因 治疗 ”对 有 原 发 病 的 患 儿 必 须 针对 病因 治疗 。 肿 瘤 PAS 
HAE, Ds 渴 感 正常 的 患 儿 应 充分 饮水 ,但 车 有 
时 应 缓慢 给 水 ,以 免 造成 脑 水 肿 

2. 药物 治疗 

a) EEE BIKAURARE , Jg ECC , ARTT FE Di 3-556 5] , FE 
始 注射 剂量 为 0.1~0.2ml, 作 用 可 维持 3~7 天 , 须 待 多 饮 多 屎 症状 出 现时 
剂量 。 用 药 期 间 应 制 患 儿 的 饮水 量 ,以 免 发 生 水 中 毒 . 

(2) 1- 脱毛 -8-D- 
ml, Hiit 0.05~0.15ml/d, 每 日 1-2 次 鼻腔 滴 入 ,用 前 需 清 洁 旭 腔 ,症状 复 现 时 再 给 
RA A: 酷 酸 去 氨 加 压 素 ( 弥 凝 ,minirin), 每 次 50~100ug, ŒH 1~2 xK- DDAVP 
昌 有 引起 头痛 或 腹部 不 适 者 。 

(3) 其 他 药物 : DERFRA :一 般 TAERA IRIE), tH 3-Amg/ 
@@ 氧 磺 丙 腺 :增强 肾脏 通 质 腺 苷 环 化 酶 对 AVP BLZ, 6H 150mg/m, — E H 
的 


应 用 。 


第 四 节 性 om 5k 
性 


特 发 性 中 枢 性 尿 


高 钠 血 症 


深部 肌 内 注射 , 开 
再 给 药 , 并 根据 疗效 调整 


氨 酸 加 压 素 (DDAVP): 为 合成 的 AVP 2840/97. CORE D3 RI : Grit 100pg/ 


FAA. ON 
的 副作用 很 小 ， 


kg, 分 3 次 服用 。 
R- OANT: 


lll AVP 的 分 小 或 加 强 AVP 的 作用 。 每 日 15~25mg/kg, 分 次 口服 。 副 作用 为 胃 肠 道 反应 、 肝 
功能 损害 等 。@ 卡 马 西 平 : 具 有 使 AVP 释放 的 作用 ,每 日 10~15mg/kg: 上 述 药物 临床 已 较 少 


ZA (sexual precocity ,或 称 precocious puberty) 是 指 女 孩 在 8 岁 .男孩 在 9 岁 以 前 呈现 第 


二 性 征 。 近 年 研究 显示 儿童 青春 发 育 时 间 有 提前 趋势 ,但 国际 上 目前 仍 多 沿用 以 往 的 标准 。 


Ed 


UT EH - 委 体 - 性 腺 轴 功 能 】 
人 体 生殖 系统 的 发 育 和 功能 维持 受 下 丘脑 -垂体 -性 腺 轴 (HPG) 的 控制 。 
形式 分 泌 促 性 腺 激素 释放 激素 (gonadotropin releasing hormone, GnRH) Jil it s 


下 丘脑 以 脉冲 


E 体 分 泌 促 性 腺 


激素 (gonad otropin hormone, Gn), B 黄体 生 成 X (luteinizing hormone, LH ) 和 卵泡 刺 激素 (follicle 


stimulating hormone , FSH), (EI S& fr S2 3L Az ej 364) 8 R F EH 


冲 分 泌 在 新 生 儿 期 即 已 存在 ,但 由 于 受到 中 枢 神经 系统 的 控制 以 及 对 性 激素 和 


感 ,GnRH 的 分 泌 量 基 少 .在 整个 儿童 期 ,血清 LH 及 FSH 均 较 低下 ,FSH 的 水 平 
年 期 后 ,下 丘脑 对 性 激素 负 反馈 作用 的 敏感 ) 


孩 尤为 明显 。 待 至 10 岁 左右 进入 
的 分 涪 脉 溃 数 和 分 小 峰值 在 睡眠 时 逐渐 增加 ,LH 和 FSH 的 分 泌 脉 冲 峰 也 


的 这 种 GnRH Jk 
4 负 反 馈 甚 为 敏 


KJE FPE, GnRH 


ifi c FERA TEIS e ,特别 


是 LH 分 泌 量 的 上 升 高 于 FSH ,这 种 现象 逐渐 扩展 为 全 日 持续 性 ,使 性 腺 和 性 器 官 得 以 进一步 发 


育 ， MERTA 是 开始 


if Ms - 性 脾 轴 功能 启动 的 迟早 ,通常 女孩 在 10~12 岁 时 开始 ,男孩 则 在 12~14 岁 
2 年 ,青春 期 性 发 育 遵循 一 定 的 规律 ,女孩 青春 期 发 育 顺 序 为 :乳房 发 育 ,阴毛 
改 归 ,月 经 来 湖 , 腋 毛 。 整 个 过 程 约 需 1.5~6 年 ,平均 4 年 。 在 乳房 开始 发 育 一 年 
C. BTE fr WES e de LU PILARER CAL TEREUE 3ml 时 即 标志 着 
到 6ml 以 上 上 时 和 , 继 之 阴茎 增 > 增 粗 ,出 现 阴毛 .腋毛 生长 及 声 


Fe) 4) HJ V, de 17-2 


; 二 性 征 开 始 发 育 到 完全 成 熟 这 一 时 段 。 青 春 期 开始 的 年 龄 取决 于 下 丘脑 - 


时 开始 , 较 女 接 
E .外 生殖 器 的 
后 ,身高 会 急 又 
f 春 期 二 始 i 


ADDED 
第 男性 体态 特征 ,整个 过 程 震 5 年 以 上 。 在 第 二 性 征 出 现时 ,身高 和 体重 增长 加 


速 性 发 育 过 


表 17-2 性 发 育 过 程 的 分 期 (Tanner) 


分 期 。” ”乳房 (B) 
1 LS 


2 出 现 硬 结 ,乳头 
及 乳 举 稍 增 大 


3 AMLAN 
增 大 ,侧面 呈 半 
四 状 

4 MAARN 
大 ,侧面 观 突 起 
于 乳房 半圆 上 

成 人 型 


A. BZG) 
4j JUR, SE JL Ë 12 «2.5em 
(1-3mD* 
XUSEURI ER EXEC ; 睾丸 直 
径 >2.5cm (4-8mD; EH 2 Rz 
肤 变 红 UE `. 起 皱纹 ; DH 3E 
稍 增 大 
DAR UEAK, ALK 
£j 3.5em(10-15mD; 阴 3€ 
开始 增长 
BE 3E Bz Hk EE E R; AE 
增长 . 增 粗 ,龟头 发 育 ;于 
丸 长 径 约 4cm (15-20mD) 
成 人 型 , 举 丸 长 径 >4cm 
(>20ml) 


阴毛 (P) | 
X 
Di i EE. 6 
浅 ;女孩 限 阴唇 处 ; 
男孩 限 阴茎 根部 


毛色 变 深 , 变 粗 , 见 
于 耻骨 联合 上 


如 同 成 人 ,但 分 布 面 
积 较 小 


成 人 型 


生长 速率 渐 达 高 峰 ; 女 
孩 出 现 腋毛 ;男孩 渐 见 
胡须 , 闪 疮 、 声 音 变 调 
生长 速率 开始 下 降 ; 女 
孩 见 初潮 


注 :*, 括 号 内 数字 系 用 Prader HAHUA SL 


【 病因 和 分 类 


性 早熟 按 下 丘脑 - 垂体 - 性 腺 轴 (HPG) 功能 是 否 提前 发 动 分 为 中 枢 性 性 早熟 (central 
precocious puberty, CPP 或 GnRH 依赖 性 真性 、 完 全 性 ) 和 外 周 性 性 早熟 (peripheral precocious 


puberty , PPP 或 非 GnRH 依赖 性 AMETE) PZ 
不 完全 性 性 早熟 (或 部 分 性 .变异 型 青春 发 育 ) 为 性 早熟 
(premature thelarche) .单纯 性 阴毛 早 现 ( premature pubarche) 和 单纯 怕 


的 变异 ,包括 单纯 性 乳房 早 发 育 


生 早 初潮 (premature menarche) 等 。 


1. 中 枢 性 性 早熟 (central precocious puberty, CPP) 亦 称 真性 性 早熟 ， 
性 腺 轴 功 能 过 早 启动 ,GnRH 脉冲 分 泌 增强 , 患 儿 除 有 
育 。 性 发 育 的 过 程 和 正常 青春 期 发 育 的 顺序 一 致 ,只 是 年 龄 提前 。 
OD 特 发 性 性 早熟 (idiopathic precocious puberty): 又 称 体质 性 1 
素 负 反馈 的 敏感 性 下 降 . 促 性 腺 激素 释放 激素 过 早 增 力 
80% 以 上 。 


日 于 下 丘脑 - 垂体 - 
5 二 性 征 的 发 育 外 ,还 有 卵 梨 或 睾丸 的 发 


生 早熟 ,是 由 于 下 丘脑 对 性 激 
分 泌 所 致 。 女 性 多 见 , 约 占 女孩 CPP 的 


(2) 继 发 性 性 早熟 :多 见于 中 枢 神 经 系统 异常 ,包括 :@ 肿 瘤 或 占 位 性 病变 :下 丘脑 错 构 瘤 、 


AN .肉芽 肿 ;@@ 中 枢 神经 系统 感染 ;@@ 获 得 性 损伤 :外 伤 , 术 后 放疗 或 化 疗 ;四 先天 发 育 


脑 积 水 `. 视 中 隔 发 育 不 全 等 。 
(3). 其 他 疾病 :少数 未 经 治疗 的 原 发 性 甲状 腺 功能 减退 症 患 者 可 出 现 中 枢 性 性 早熟 。 
2. 外 周 性 性 早熟 (peripheral precocious puberty) 亦 称 假 性 性 早熟 


异常 : 


、 是 非 受 控 于 下 丘脑 - E 


体 - 性 腺 轴 功 能 的 性 早熟 ,有 第 二 性 征 发 育 和 性 激素 水 平 升 高 ,但 下 丘脑 - 垂体 - 性 腺 轴 不 成 熟 ， 
无 性 腺 的 发 育 。 

(1) 性 腺 肿瘤 :卵巢 颗粒 - 泡 膜 细胞 瘤 .黄体 瘤 、. 潜 丸 间 质 细胞 瘤 . 畸 胎 瘤 等 。 

(2) 肾上腺 疾病 :肾上腺 肿瘤 .先天 性 崩 上 腺 皮质 增生 症 等 。 

G) 外 源 性 :如 含 雌 激 素 的 药物 .食物 化妆品 等 。 

(4) 其 他 疾病 :如 MeCune-Albright 综合 征 。 


3. 部 分 性 性 早熟 ”单纯 性 乳房 时 发育 .单纯 性 阴毛 早 现 .单纯 性 早 初潮 等 。 
[IDRE 】 


性 早熟 以 女孩 多 见 ,女孩 发 生 特 发 性 性 早熟 约 为 男孩 的 9 倍 ;而 男孩 性 早熟 患者 中 枢 神经 


y 
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系统 异常 (如 肿瘤 ) 的 发 生 率 较 高 。 
中 枢 性 性 早熟 的 临床 特征 是 提前 出 现 的 性 征 发 育 ,与 正常 青春 期 发 育 程序 相似 ,但 临床 表 
现 差异 较 大 。 在 青春 期 前 的 各 个 年 龄 组 都 可 以 发 病 , 症 状 发 展 快慢 不 一 ,有 些 可 在 性 发 育 至 一 
定 程度 后 停顿 一 段 时 间 再 发 育 , 亦 有 的 症状 消退 后 再 发 育 。 在 性 发 育 的 过 程 中 ,男孩 和 女孩 丝 
有 身高 和 体重 过 快 的 增长 和 骨骼 成 熟 加 速 。 早 期 患 儿 身高 较 同 龄 儿 但 由 于 骨 镶 的 过 快 增 
长 ,可 使 骨 骨 融合 过 早 ,成 年 后 的 身材 反而 较 矮 小 。 在 青春 期 成 熟 后 , 患 儿 除 身高 矮 于 一 般 群 体 
外 ,其 余 均 正 常 
外 周 性 性 早熟 的 性 发 育 过 程 与 上 LHEU 5 a Es 早 Psy s 
PEENED ME Tin SEU LYRA, [ELE 
激素 可 能 来 自 皮 上 腺 。 
颅 内 肿瘤 所 致 的 性 早熟 患 儿 在 病程 早期 常 仅 有 性 早熟 表现 ,后 期 始 见 颅 压 增 高 .视野 缺损 
等 定位 征象 , 需 加 以 警惕 。 
[ 实验 室 检 查 】 
1. GnRH 刺激 试验 ” 特 发 性 性 早熟 患 儿 血浆 FSH、LH 基础 值 可 能 正常 , 需 借 助 GnRH 刺 
激 试验 [ 亦 称 黄体 生成 素 释放 激素 (LHRH) 刺 激 试验 ] 诊 断 。 一 般 采 用 静脉 注射 CnRH , 按 2.5pg/ 
kg( 最 大 剂量 100kg), 于 注射 前 (基础 值 ) 和 注射 后 30 分 钟 .60 分 钟 .90 分 钟 及 120 分 钟 分 别 采 
血 测定 血清 LH 和 FSH。 当 LH 峰值 >12U/L( 女 ), 或 >25U/L( 男 ) (放免 方法 );LH 峰值 »5U/L (f 
疫 化 学 发 光 法 ) 或 LH/FSH 峰值 >0.6~1.0, 可 以 认为 其 性 腺 轴 功 能 已 经 启动 。 
2. 骨 龄 测定 “” 据 左手 和 腕 部 X 线 片 评定 骨 龄 ,判断 骨骼 发 育 是 否 超前 。 性 早熟 患 儿 一 般 
骨 龄 超过 实际 年 龄 。 
3. BERE ”盆腔 B 超 检 查 女孩 卵巢、 子宫 的 发 育 情况 ;男孩 注意 睾丸 .肾上腺 皮质 等 部 
位 。 若 盆腔 B EERIK ATI 4 个 以 上 直径 宇 4mm 的 卵泡 , 则 提示 青春 期 发 育 ; 若 发 现 单个 
直径 >9mm 的 卵泡 , 则 多 为 囊肿 ; 若 卵 梨 不 大 而 子宫 长 度 >3.5cm 并 见 内 膜 增 厚 , 则 多 为 外 源 性 
4. CT 或 MRI 检查 ”对 怀疑 鼎 内 肿瘤 或 月 上 腺 疾病 所 致 者 ,应 进行 头颅 MRI 或 腹部 CT 
Ky. 
5. 其 他 检查 ”根据 患 儿 的 临床 表现 可 进一步 选择 其 他 检查 ,如 怀疑 甲状 腺 功能 减退 ,可 测 
定 T;、T,、TSH; 性 腺 肿瘤 患 儿 的 氢 酮 和 上 峻 二 醇 浓度 增高 ;先天 性 皮 上 腺 皮质 增生 症 患 儿 的 血 17- 
FSA (37-OHP), ACTH PMAR] (DHEA) HERTA (An) 明显 增高 
[ 诊断 和 鉴别 诊断 】 
性 早熟 的 诊断 包括 3 个 步骤 ,首先 要 确定 是 否 为 性 早熟 ;其 次 是 判断 性 早熟 属于 中 枢 性 : 
外 周 性 ;第 三 是 寻找 病因 。 特 发 性 性 早熟 的 诊断 过 程 主要 是 排除 其 他 原因 所 致 的 性 早 ? 了 
是 与 中 枢 神 经 系统 ER p ,性腺 .肝脏 的 肿瘤 鉴别 。 女 孩 特 发 性 性 早熟 要 注意 与 以 下 疾病 鉴别 : 
1. 单纯 乳房 早 发 育 ”是 女孩 不 完全 性 性 早熟 的 表现 。 起 病 年 龄 小 , 常 <2 岁 ,乳腺 仅 轻 度 发 
育 , 且 常 呈现 周期 性 变化 。 这 类 患 儿 不 伴 有 生长 加 速 和 骨骼 发 育 提前 ， 不 伴 有 阴道 出 血 。 血 清 
MEREEN FSH 基础 值 常 轻 度 增高 ,GnRH 刺激 试验 中 FSH 峰值 明显 增高 。 由 于 部 分 患者 可 逐步 
演变 为 真性 性 早熟 , 故 对 此 类 患 儿 应 注 踪 检 查 。 
2 外周 性 性 早熟 ”多 见于 误 服 含 雌 激 素 的 药物 .食物 或 接触 含 肉 激素 的 化 妆 品 。 女孩 常 有 
不 规则 阴道 出 血 , 且 与 乳房 发 育 不 相称 ,乳头 .乳晕 着 色 加 深 。 女 孩 单纯 出 现 阴 道 出 血 时 ,应 注 
意 排除 阴道 感染 .异物 或 肿瘤 等 。 对 男孩 出 现 性 发 育 征象 而 睾丸 容积 仍 与 其 年 龄 相称 者 ,应 考 
虑 先天 性 肾上腺 皮质 增生 症 ,肾上腺 肿 辣 。 单 侧 军刀 增 大 者 需 除 外 性 腺 肿瘤 。 
3.McCune-Albright 综 合 征 ” 多 见于 女性 ,是 由 于 Gs 基因 缺陷 所 致 患 儿 除 性 早熟 征象 外 ， 
尚 伴 有 皮肤 咖啡 色素 斑 和 骨 纤 维 发 育 不 良 , 侦 见 卵 利用 有 种。 少数 患 儿 可 能 同时 伴 有 申 状 腺 功能 
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亢进 或 库 欣 综合 征 。 其 性 发 育 过 程 与 特 发 性 性 早熟 不 同 , 常 先 有 阴道 流血 ,而 后 才 有 和 乳房 发 育 
等 其 他 性 征 出 现 
4. 原 发 性 甲状 腺 功能 减退 伴 性 早熟 ”仅见 于 少数 未 经 治疗 的 原 发 性 甲状 腺 功能 减退 。 多 
见于 女孩 ,其 发 病 机 制 可 能 和 下 丘脑 - 牌 体 -性 腺 轴 调 节庆 乱 有 关 。 甲 状 腺 功能 减退 时 ,下 丘脑 
分泌 TRH 增加 ,由 于 分 泌 TSH 的 细胞 与 分 泌 催乳 素 (PRL).LH、FSH 的 细胞 具有 同 源 性 ,TRH 不 
仅 促 进 垂体 分 泌 TSH 增多 ,同时 也 促进 PRL 和 LH FSH 分泌。 临床 除 甲状 腺 功能 减退 的 症状 外 ， 
可 同时 出 现 性 早熟 的 表现 ,如 女孩 出 现 乳房 增 大 泌乳 和 阴道 流血 等 。 由 于 TRH 不 影响 肾上腺 
皮质 功能 , 故 患 儿 不 出 现 或 极 少 出 现 阴 毛 或 腋毛 发 育 。 给 予 甲 状 腺 素 蔡 代 治疗 ,使 甲状 腺 功能 
减退 症状 缓解 或 控制 后 ,性 早熟 症状 也 随即 消失 。 


治疗 】 
本 病 的 治疗 依 病因 而 定 。 中 枢 性 性 早熟 的 治疗 目的 : 〇 抑制 或 减 慢性 发 育 进程 ,避免 女孩 
过 早 月 经 初潮 ;@ 抑 制 骨 骨 成 熟 ,改善 成 人 期 最 终身 高 ;@ 预 防 与 性 早熟 可 能 相关 的 社会 心理 


问题 。 

i. 病因 治疗 “肿瘤 引起 者 应 手术 切除 或 进行 化 疗 放疗; 甲状腺 功能 减退 所 致 者 予 甲状 腺 
制剂 纠正 甲状 腺 功能 ;先天 性 肾上腺 皮质 增生 症 患者 可 采用 肾上腺 皮质 激素 治疗 。 

2. 药物 治疗 “目前 国内 外 对 中 枢 性 性 早熟 的 治疗 主要 采用 促 性 腺 激素 释放 激素 类 似 物 
(GnRHa)。 天 然 的 GnRH 为 10 肽 ,目前 常用 的 几 种 GnRHa 都 是 将 分 子 中 第 6 个 氨基 酸 , 即 甘 氨 
酸 置换 成 D- CAM, D- LAR. D- 组 氨 酸 或 D- 亮 氨 酸 而 成 的 长 效 合成 激素 。 其 作用 是 通过 受 
体 下 降 调节 抑制 垂体 -性腺 轴 , 使 LH、FSH 和 性 腺 激素 分 沁 减 少 , 从 而 控制 性 发 育 ,延迟 骨骼 成 
熟 ,最 终 改 善 成 人 期 身高 。 

目前 应 用 的 绥 释 剂 主要 有 曲 普 瑞 林 (triptorelin) 和 亮 丙 瑞 林 (leuprorelin)， 前 者 为 天 然 GnRH 
10 肽 的 第 6 位 氨基 酸 L- 甘氨酸 被 D- 色 氨 酸 替 代 ,后 者 则 被 D- 亮 氨 酸 替代 。 

国内 推荐 剂量 :每 次 80~100kg/kg, 或 通常 应 用 每 次 3.75mg, 每 4 周 肌 内 注射 1 次 。 目 前 建 
iX GnRHa 应 用 至 患者 骨 龄 达 11.5( 女 ) ~12.5 岁 ( 男 )。 近 年 对 开始 GnRHa 治疗 较 晚 或 其 预测 成 
年 期 身高 显著 低 于 其 遗传 半身 高 者 ,或 在 应 用 GnRHa 后 生长 速率 明显 减 慢 者 ,可 同时 应 用 重组 
人 生长 激素 以 改善 终身 高 ,效果 尚 需 大 样本 临床 验证 。 

CnRHa 治疗 特 发 性 性 早熟 常见 的 副作用 主要 为 注射 部 位 局 部 反应 ,如 红斑 .硬化 .水疱 .无 
菌 性 水 肿 以 及 首次 应 用 可 能 出 现 阴道 分 泌 物 增多 或 阴道 出 血 等 。 
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先天 性 甲状 腺 功能 减退 症 (congenital hypothyroidism), 是 由 于 甲 状 腺 激素 合成 不 足 或 其 受 体 
缺陷 所 致 的 一 种 疾病 。 

按 病变 涉及 的 位 置 可 分 为 :@ 原 发 性 甲状 腺 功能 减退 症 , 是 由 于 甲状 腺 本 身 疾 病 所 致 ;2) 继 
发 性 甲状 腺 功能 减退 症 ,其 病变 位 于 垂体 或 下 丘脑 ,又 称 为 中 枢 性 甲状 腺 功能 减退 症 ,多 数 与 其 
他 下 丘脑 - sche I RH. 

根据 病因 可 分 为 :GD 散发 性 : 系 先天 性 甲状 腺 发 育 不 良 . 异 位 或 甲状 腺 激素 合成 途径 中 酶 缺 
陷 所 臻 ,发 生 率 约 为 117000 ;@@ 地 方 性 :多 见于 甲状 腺 肿 流行 的 山区 ,是 由 于 该 地 区 水 ` 土 和 食物 
中 缺乏 碘 所 致 。 随 着 我 国 碘 化 食盐 的 广泛 应 用 ,其 发 病 率 明显 下 降 。 

【 甲状 腺 激素 生理 和 病理 生理 ] 

d. 甲状腺 激素 的 合成 ”甲状 腺 的 主要 功能 是 合成 甲状 腺 索 (thyroxine,T,) MERE RIRA 
酸 (triiodothyronine,T)。 血 液 循环 中 的 无 机 碘 被 摄取 到 甲状 腺 滤 泡 上 皮 细 胞 内 ,经 过 甲状 腺 过 
氧化 物 酶 的 作用 氧化 为 活性 而 ,再 与 酷 氮 酸 结合 成 单 础 栈 氮 酸 (MIT) 和 双 碘 酷似 酸 (DIT), 两 者 


E 


e 
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再 分 别 偶 联 生成 T; 和 Ti。 这 些 合成 步骤 均 在 


子 上 进行 。 
2. 甲状 腺 素 的 释放 
HR TERES IRE E TG 水 解 ， 
3. 甲状 腺 素 合 成 和 释放 
放 激 素 (TRH) 和 垂体 分 泌 的 


TSH ,TSH 
减少 TSH 
"jy mamas 


较 卫 高 8~ 
TSH 亦 促进 这 一 过 程 。 
4. 甲状 腺 素 的 主要 作用 
(0) 产 热 : 


状 


促 


的 


1 状 腺 素 能 加 速 体 内 台 


隶 滤 泡 上 皮 细 胞 通过 摄 粒 作 上 月 
FO T, 和 Ti。 

调节 “甲状腺 素 的 合成 和 释放 受 下 丘脑 分 沁 的 促 甲状 腺 激素 释 
FRAR (TSH) 的 调节 。 下 丘脑 产生 TRH ,刺激 腺 垂体 ,产生 
了 刺激 甲状 腺 分 泌 T;、T,。 血 清 T, 则 可 通过 负 反 馈 作 用 降低 垂体 对 TRH 的 反应 性 、 
H4). Ta. T, 释放 入 血液 循环 后 , 约 70% 与 甲状 腺 
, 仅 0.03% fi 
10 fi, T 的 代谢 活性 为 T 


9 T, 


n 


| 胞 氧 


Eu 


状 腺 滤 泡 上 皮 细 胞 合成 的 甲状 腺 球 如 


(TG) 4) 


将 TG 形成 的 胶 质 小 滴 摄 人 胞 内 ， 


素 结合 蛋白 (TBG) 相 结合 ,少量 


状态 。 正 常情 况 下 ,Ti 的 分 泌 率 


少量 


TR 
rA 


和 0.396 [i] T, 为 游 


43~4 倍 ,机 体 所 需 的 T 约 80% TEATER FA T, 转化 而 成 ， 


化 反应 的 速度 ,从 而 释放 热能 。 


(2) 促进 生长 发 育 及 组 织 分 化 :甲状 腺 素 促 进 细胞 组 织 的 生长 发 育 和 成 熟 ;促进 钙 . 辜 在 骨 
质 中 的 合成 代谢 和 骨 、 软 骨 的 生长 。 

(3) 对 代谢 的 影响 :促进 蛋白 质 合成, 增加 酶 的 活力 ;促进 糖 的 吸收 . 糖 原 分 解 和 组 织 对 糖 的 
利用 ;促进 脂肪 分 解 和 利用 。 

(4) 对 中 枢 神经 系统 的 影响 ,甲状 腺 素 对 神经 系统 的 发 育 及 功能 调节 十 分 重要 。 特 别 在 胎 
儿 期 和 婴儿 期 ,甲状 腺 过 不 足 会 严重 影响 脑 的 发 育 .分 化 和 成 熟 , 且 不 可 逆转 。 

(5) 对 维生素 代谢 的 作用 :甲状 腺 素 参与 各 种 代谢 ,使 维生素 B ,维生素 B, ,维生素 Ba eo 
A C 的 需要 量 增加 。 同 时 ,促进 胡萝卜 素 转变 成 维生素 A 及 维生素 A 生成 视 黄 醇 。 

(6) 对 消化 系统 的 影响 :甲状 腺 素 分 泌 过 多 时 ,食欲 亢进 , 肠 旺 动 增加 大便 次 数 多 ,但 性 状 
正常 。 分 泌 不 足 时 , 常 有 食欲 不 振 ,腹胀 便秘 等 。 

CT 对 肌肉 的 影响 :甲状 腺 素 过 多 时 ，, 常 可 出 现 肌肉 神经 应 激 性 增高 ,出 现 震 颜 。 

(8) 对 血液 循环 系统 的 影响 :甲状 腺 索 能 增强 B- 肾上腺 素 能 受 体 对 儿 茶 酚 胶 的 敏感 性 , 故 
! 状 腺 功能 亢进 证 患者 出 现 心跳 加 速 心 排 血 量 增加 等 。 


【病因 】 
1. 散发 性 先天 性 甲状 


腺 在 下 移 过 程 中 停留 
常 的 原因 尚未 亲 明 ,可 能 与 中 


(2) 甲状 腺 激素 (thyroid 


缺乏 症 (MPHD). 


(4) 甲状 腺 或 靶 器 官 反 应 低下 :前 者 是 由 于 甲状 
生成 障碍 而 对 TSH 无 反应 ;后 者 是 末梢 组 


见 病 


泉 功 能 减退 症 (s 
(1) 甲状 腺 不 发 育 .发 育 不 全 或 异 位 :是 造成 先天 性 甲状 腺 功能 减退 症 最 
90%。 多 见于 女孩 , 女 : 男 为 2 : 1。 其 中 1/3 的 病例 为 甲状 腺 完全 缺 如 ， 


z 


在 其 他 部 位 形成 异 位 
传 素 质 .免疫 介 导 机 钥 
hormone) 合成 
因 。 多 见于 甲状 腺 激素 合成 和 分 泌 过 程 中 
等 ) 的 缺陷 ,造成 甲状 腺 素 不 足 。 多 为 常 染 色 体 隐 性 遗传 性 疾病 。 

(3) TSH, TRH 缺乏 : 亦 称 下 丘脑 - 垂体 性 甲状 
是 因 垂 体 分 泌 TSH 障碍 而 引起 ,常见 于 特 发 性 垂体 
TRH 不 足 所 致 者 较 多 见 。TSH 单一 缺乏 者 其 为 少见 , 常 与 GH、 
等 其 他 垂体 激素 缺乏 并 存 , 是 由 位 于 3p11 的 Pit-1 基因 


组 


Z^ 


poradic congenital hypothyroidism) 

E SEQ JSL , 2 py 
J 发 育 不 全 或 甲状 
造成 甲状 腺 发 育 异 


其 余 
PRI BARER RERED. 
有 关 。 

导致 先天 性 外 
Itn Ax 


E. Jes 


ifi GEAR 


状 腺 功能 减退 的 第 2 位 常见 原 
海 , 脱 催 酶 及 甲状 球 蛋白 合成 酶 


各 功能 减退 症 或 中 枢 性 甲状 腺 功能 减退 症 。 
功能 低下 或 下 丘脑 ,垂体 发 育 缺 陷 , 其 中 因 
ESL (PRL)、 黄 体 生成 素 (LH) 
起 ,临床 上 称 为 多 种 垂体 激素 


SEE 


腺 组 织 细胞 膜 上 的 GSo 蛋白 缺陷 ,使 cAMP 
Jj S HERBA, A SET, T, 不 反应 。 均 为 军 


B- 甲状 


(5) 


可 通过 胎盘 而 影响 胎儿 ,导致 
后 好 转 。 


2. 


[ 临床 表现 】 
患者 症状 出 现 的 早晚 及 轻 


母亲 因素 :母亲 服用 抗 甲状 腺 药物 或 母亲 患 自 身 免疫 性 疾病 ,存在 抗 TSH 受 体 抗 体 , 均 ， 
甲状 腺 功能 减退 症 , 亦 称 暂时 性 甲状 腺 功能 减退 症 ,通常 在 3 个 月 
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地 方 性 先天 性 甲状 腺 功能 减退 症 (endemic congenital hypothyroidism) 多 因 孕 妇 饮 食 缺 
碘 , 致 使 胎儿 在 胚胎 期 即 因 碘 缺乏 而 导致 甲状 腺 功能 减退 连 。 


程度 与 残留 


先天 性 无 甲状 腺 或 酶 缺陷 患 儿 在 婴儿 早期 
时 出 现 症状 , 亦 偶 有 在 数 年 之 后 始 出 现 症状 者 。 患 儿 的 主要 临床 特征 包括 智能 落后 .生长 发 育 


迟缓 和 生理 功能 低下 - 


1. 


JERK; 


新 生 儿 期 ” 患 儿 党 
抬 便 排出 延迟 , 生 


甲状 腺 组 织 的 多 少 及 甲状 腺 功能 减退 的 程度 有 关 。 
即 可 出 现 症状 ,甲状 腺 发 育 不 良 者 常 在 生 后 3-6 个 月 


过 期 产 ,出 生体 重 常 大 于 第 90 百 分 位 数 ,身长 和 头 围 可 正常 ,前 、 
-有 腹胀 .便秘 、 脐 疝 , 易 被 误诊 为 先天 性 巨 结肠 ;生理 性 黄 冶 期 延 


长 ; 患 儿 常 处 于 睡眠 状态 ,对 外 界 反 应 低下 , 肌 张 力 低 、. 唤 奶 差 . 呼 吸 慢 , 刁 声 低 且 少 ,体温 低 (党 


«35^, ). 


易 被 误诊 为 其 他 疾病 。 
2. 典型 症状 ”多数 先 天 性 甲状 腺 功能 减退 症 患 儿 常 在 出 生 半 年 后 出 现 典型 症状 。 


(D 
瞪 水 肿 


上 部 量 / 下 部 量 >1.5 ,腹部 膨 隆 , 常 有 脐 疝 。 
(2) 神经 系统 症状 ;智能 发 育 低下 ,表情 呆板 淡漠 ,神经 反射 迟钝 ;运动 发 育 障碍 ,如 翻身 、 
^E sr. . 走 的 时 间 均 延迟 。 


(3) 


生理 功能 低下 的 表现 :精神 差 、 安 静 少 动 . 对 


"Us .末梢 循环 差 ,皮肤 出 现 斑纹 或 有 硬 肿 现象 等 。 以 上 症状 和 体征 均 无 特异 性 , 极 


特殊 面容 和 体态 : 头 大 . 颈 短 .皮肤 粗糙 .面色 苍 黄 ,毛发 血 朴 无 光泽 ,面部 黏液 水 肿 、 眼 
、 眼 距 宽 .各 梁 低 平展 厚 , 舌 大 而 宽厚 . 常 伸 出 口外 。 患 儿 身 材 矮 小 ,躯干 长 而 四 肢 短小 ， 


围 事物 反应 少 . 哮 睡 .食欲 不 振 、 声 音 低 


aH 


IB 体温 低 而 怕 冷 ,脉搏 .呼吸 缓慢 ,心音 低 钝 , 肌 张 力 低 RE 腹胀 ,便秘 。 可 伴 心包 积 液 ， 


心电图 呈 低 电压 .PR 间 期 延长 T 波 平坦 


等 改变 。 


3. 地 方 性 甲状 腺 功能 减退 症 “” 因 在 胎儿 期 缺乏 碘 而 不 能 合成 足 量 甲状 腺 激素 ,影响 中 枢 神 
经 系统 发 育 。 临 床 表现 为 两 种 不 同 的 类 型 ， 


a) 


T 


“神经 性 "综合 征 :主要 表现 为 共 济 


“黏液 水 肿 性 ”综合 征 :临床 上 有 显 


但 可 相互 交叉 重奏 : 


失调 ,痉挛 性 瘫痪 、 八 哑 ,智能 低下 ,但 身材 正常 ,甲状 


著 的 生长 发 育 和 性 发 育 落后 、 智 能 低下 .黏液 性 水 肿 


等 。 p^ T, 降低 TSH 增高 。 约 2506 的 患 儿 有 甲状 腺 肿 大 。 


4. 


TSH 和 TRH 分 泌 不 足 ” 患 儿 常 保 


留 部 分 甲状 腺 激素 分 泌 功 能 ,因此 临床 症状 较 轻 ,但 


常 有 其 他 垂体 激素 缺乏 的 症状 ,如 低 血 糖 (ACTH 缺乏 ). 小 阴茎 (Gn 缺乏 )、 尿 崩 症 (AVP 缺乏 ) 等。 
[ 实验 室 检 查 】 


由 于 先天 性 甲状 腺 功能 减退 这 发 


容易 .疗效 佳 ,因此 早期 诊断 .早期 治疗 至 关 
1. 新 生 儿 筛 查 我 国 1995 年 6 月 颁布 的 " 母 婴 保健 法 "已 将 本 病 列 入 新 生 儿 筛 查 的 


15~20mU/( 须 根据 所 筛 查实 验 室 阳 性 切 钊 


目前 多 采用 出 生 后 2-3 天 的 新 
人 


:高 ,在 生命 早期 对 神经 系统 功能 损害 严重 , 且 其 治疗 


^k JL 5 vii 纸 片 检测 TSH KIEME AKK, RKF 
决定 ) 时 ,再 检测 血清 T, TSH 确诊 。 该 法 采集 标本 


简便 , 故 为 患 儿 早期 确诊 .避免 神经 sme 减轻 家 庭 和 社会 负担 的 重要 防治 措施 。 


但 该 方法 只 能 检 出 原 发 性 甲状 腺 功能 减 
证 以 及 TSH 延迟 升 高 的 患 儿 等 。 因 此 ,得 查 | 
为 防止 新 生 儿 名 EET 性 , 低 或 极 低 出 生体 重 儿 可 在 生 后 2-4 周 或 体重 超过 2500g 时 重新 


BR 


采血 测定 


E HORARI Éi 


退 症 和 高 TSH 血 症 ,无 法 检 出 中 枢 性 甲状 腺 功能 减退 
办 性 的 病例 如 有 可 颖 症状 ， 仍 应 采血 检测 甲状 腺 功能 。 


bl 
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2. 血清 Ta Ta, TSH 测定 ”任何 新 生 儿 筛 查 结果 可 疑 或 临床 可 疑 的 小 儿 都 应 检测 血清 T,、 
TSH 浓度 ,如 TT, 降低 .TSH 明显 升 高 即 可 确诊 。 血 清 T. 浓度 可 降低 或 正常 。 

3. TRH 刺激 试验 AE Ti, TSH 均 低 , 则 疑 TRH .TSH 分 泌 不 足 , 可 进一步 做 TRH 刺激 
试验 :静脉 注射 TRH 7ug/kg, 正 常 者 在 注射 20~30 分 钟 内 出 现 TSH 峰值 ,90 分 钟 后 回 至 基础 值 。 
若 未 出 现 高 峰 , 应 考虑 垂体 病变 ; 若 TSH 峰值 其 高 或 出 现时 间 延 长 , 则 提示 下 丘脑 病变 。 随 着 超 
敏感 的 第 三 代 增 强化 学 发 光 法 TSH 检测 技术 的 应 用 ,一般 不 需 再 进行 TRH 刺激 试验 。 

4. X 线 检查 ” 患 儿 骨 龄 常 明显 落后 于 实际 年 龄 。 

5. 核 素 检查 ”采用 静脉 注射 ”Te 后 以 单 光子 发 射 计算 机 体 层 摄影 术 SPECT) 检测 患 儿 甲 
状 腺 发 育 情况 及 甲状 腺 的 大 小 、 形 状 和 位 置 。 

【 诊断 和 鉴别 诊断 】 

根据 典型 的 临床 症状 和 甲状 腺 功能 测定 ,诊断 不 甚 困难 。 但 在 新 生 儿 期 不 易 确 诊 ,应 对 新 
生 儿 进行 群体 筛 查 。 年 长 儿 应 与 下 列 疾病 鉴别 : 

1. 先天 性 巨 结肠 患 儿 出 生 后 即 开 始 便秘 .腹胀 ,并 常 有 脐 疝 ,但 其 面容 .精神 反应 及 册 声 
等 均 正常 , 钢 灌 肠 可 见 结 肠 痉挛 段 与 扩张 段 。 

2. 唐 氏 综合 征 ”又 称 21 三 体 综合 征 。 患 儿 智能 及 动作 发 育 落后 ,但 有 特殊 面容 : 眼 距 宽 、 


MERI ERR BERE . 舌 伸 出 口外 ,皮肤 及 毛发 正常 ,无 猎 液 性 水 肿 , 且 常 们 有 其 他 先天 性 畸形 。 
染色 体 核 型 分 析 可 鉴别 。 

S. 斧 偿 病 ” 患 儿 有 动作 发 育 迟 组 .生长 落后 等 表现 。 但 智能 正常 ,皮肤 正常 ,有 侈 偿 病 的 体 
征 , 血 生化 和 X 线 片 可 鉴别 。 


4. 骨骼 发 育 障碍 性 疾病 ”如 骨 软 骨 发 育 不 良 、 黏 多 糖 病 等 ,都 有 生长 迟缓 症状 ,骨骼 X 线 
片 和 尿 中 代谢 物 检查 可 资 鉴别 。 

【治疗 】 

本 病 应 早期 确诊 ,尽早 治疗 ,以 避免 对 脑 发 育 的 损害 。 一 旦 诊断 确立 ,应 终身 服用 甲状 腺 制 
剂 ,不 能 中 断 。 饮 食 中 应 富 含 蛋白 质 .维生素 及 矿物 质 。 

常用 甲状 腺 制剂 有 两 种 :GD L- 甲状 腺 素 钠 :每 片 100ng 或 S0ug, 含 T; FERA 108] AT 
浓度 每 日 仅 有 小 量变 动 ,血清 浓度 较 稳 定 , 故 每 日 服 1 次 即 可 。 一 般 起 始 剂量 为 每 日 8~9ug /kg, 
大 剂量 为 每 天 10~15ug/kg。 和 替代 治疗 参考 剂量 见 表 17-3。@ 甲 状 腺 片 :每 片 40mg, 是 从 动物 甲 
状 腺 组 织 中 提取 , 含 Ti Ti, 若 长 期 服用 ,可 使 血清 Ts 升 高 ,该 制剂 临床 上 已 基本 不 用 。 


E 


表 17-3 “甲状腺 素 蔡 代 治疗 参考 剂量 


O FR — $$  uwgd  ug(krd) | — f — hgd ng(kgd | 
0-6 个 月 25-50 8-10 6-12 7 100-150 4-5 
6-12 ^H 50-100 5-8 | 12 岁 到 成 人 100-200 ded 
SEC 75-100 5-6 Ec 


用 药 量 应 根据 甲状 腺 功能 及 临床 表现 进行 适当 调整 ,应 使 :DTSH 浓度 正常 , 血 T, 正常 或 
偏 高 值 ,以 备 部 分 T, 转变 成 T。 新 生 儿 甲状 腺 功能 减退 症 应 在 开始 治疗 2~4 周 内 使 血清 水 
平 上 升 至 正常 高 限 ,6~9 周 内 使 血清 TSH 水 平 降 至 正常 范围 。@ 临 床 表 现 :大 便 次 数 及 性 状 正 
dé ,食欲 好 转 ,腹心 消失 ,心率 维持 在 正常 范围 ,智能 及 体格 发 育 改 善 。 药 物 过 量 可 出 现 烦 躁 、 多 
VF .消瘦 ,腹痛 .腹泻 .发 热 等 。 因 此 ,在 治疗 过 程 中 应 注意 随访 ,治疗 开始 时 每 2 周 随访 1 次 ; 血 
清 TSH Jil T, 正常 后 ,每 3 个 月 1 次 ;服药 1-2 年 后 ,每 6 个 月 1 次 。 在 随访 过 程 中 根据 血清 人 T,、 
TSH 水 平 及 时 调整 剂量 ,并 注意 监测 智能 和 体格 发 育 情况 。 

对 于 TSH 大 于 10mU/L, Mi T, 正常 的 高 TSH 血 症 ,复查 TSH 仍然 持续 增高 者 应 予 治疗 ,L- 
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甲状 腺 索 钠 起 始 治疗 剂 基 可 酌情 减 熏 。 

[398 ) 
^E JL ii stc URL Fh A 1 sr BT ERG , HUA RES WREE 3 个 月 内 开始 治疗 ， 
预后 尚 可 ,智能 绝 大 多 数 可 达到 正常 ;如 果 未 能 及 早 诊断 而 在 6 个 月 后 才 开始 治疗 ,虽然 给 予 甲 
状 腺 过 可 以 改善 生长 状况 ,但 是 智能 仍 会 受到 严重 损害 。 


第 六 节 先天 i 性 肾上腺 皮质 质 增生 症 


先天 性 肾上腺 皮质 增生 症 (congenital adrenal hyperplasia, CAH) 是 一 组 由 于 肾上腺 皮质 激 
崇 合 成 途径 中 酶 缺陷 引起 的 疾病 , 属 常 染色 体 隐 性 遗传 性 疾病 ,新 生 儿 中 的 发 病 率 为 120 000~ 
1/16 000. 

【 病因 和 病理 生理 ] 

肾上腺 皮质 由 球状 带 、 束 状 带 、 网 状 带 组 成 :球状 带 :位 于 最 外 层 , 约 占 皮 质 的 5%~10%， 
是 盐 皮 质 激素 - 醛 问 前 的 唯一 来 源 ;@ 束 状 带 :位 于 中 间 层 ,是 最 大 的 皮质 带 , 约 占 75%, 是 皮质 
醇和 少量 盐 皮 质 激素 (去 氧 皮质 酮 .去 氧 皮质 醇 \ 皮 质 酮 ) 的 合成 场所 ;@ 网 状 带 :位 于 最 内 层 , 主 
要 合成 崩 上 腺 雄 激 素 和 少量 上 肉 激 素 。 正常 肾上腺 以 胆固醇 为 原料 合成 糖 皮质 激素 . 盐 皮 质 激素 、 
性 激素 ( 雄 . 雌 激素 和 孕 激素 )3 类 主要 激素 ,其 过 程 极为 复杂 。 图 17-1 为 简化 的 合成 途径 ,其 
每 一 步 又 都 震 经 特殊 的 酶 催化 .有 些 酶 是 合成 这 3 类 激素 或 其 中 两 类 激素 的 过 程 中 所 共同 需要 
的 。 类 网 1 醇 生 成 急性 调节 和 蛋白 (steroidogenic acute regulatory protein.StAR) 是 类 固 醇 激素 合成 过 
调节 因子 ,具有 高 度 的 组 织 特异 性 ,其 作用 是 将 胆固醇 从 线粒体 外 膜 转 运 到 内 膜 ,此 
引 醇 激素 合成 的 限 速 步骤 ,StAR 基因 突变 导致 先天 性 肾上腺 皮质 脂 质 增 生 。 表 17-4 
长 让 | 醇 激 素 合成 所 需 的 酶 ,其 中 除 3B- 羟 类 固 醇 脱 氢 酶 (3B-HSD) 外 , 均 为 细胞 色素 P450 
(cytochrome P450) 蛋白 超 家 族 成 员 。 肾 上 腺 合成 皮质 醇 受 垂体 分 泌 的 ACTH RIIE, ERER 
上 腺 皮质 汉 生 症 时 ,由 于 上 述 激素 合成 过 程 中 有 不 同 部 位 的 酶 缺陷 ， 致使 糖 皮 质 激素 . 盐 皮 质 激 
素 合成 不 足 ,而 在 缺陷 部 位 以 前 的 各 种 中 间 产 物 在 体内 堆积 。 由 于 血 皮质 醇 水 平 降低 ,其 负 反 
人 馈 作 用 消除 ,致使 腺 垂体 ACTH 分 泌 增 多 ,刺激 肾 上 RENE SEEE RIA 
物 增 多 。 由 于 醛固酮 合成 和 分 泌 在 常见 类 型 的 CAH 中 亦 大 多 同时 受到 影响 ,故常 导致 血浆 峭 
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图 17-1 类 固 醇 激 素 生物 合成 途径 

(DJS [a RE A R PEIE S E EI CSAR); © P450sce : BE BEREM f SE fg RE (CY PT1A); © 3B- X826 H8] RO SCR 
(3B-HSD); D 17-a Xe (ER CCYPTT); © 17,20- RR HERG CCYP17); © 21- Xe 4E Bi CCYP21): © 118- 羟 化 酶 
(CYP11B2); © 11B- FS fEBSCCYPTIBD: © 18- XE {ER CCYPLIB2) © 18- 氧化 酶 (CYP11B2);@ 178- 羟 类 
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表 17-4 ”参与 肾上腺 类 固 醇 激素 合成 的 酶 


基因 定位 酶 /蛋白 作用 
StAR 8p11.2 类 固 醇 生成 急性 调节 和 蛋白 将 胆固醇 从 线粒体 外 膜 转运 至 内 腊 
CYP11A 15q23-q24 P450sce 20a- 羟 化 
22a- 羟 化 
20-22 裂解 
HSD3B2 1p13.1 3B-HSD 3B- FEZ ARR E 
HSD3B1 A5— A4 J ERER 
CYP17 10q24.3 P450c17 17a- 羟 化 
17-20 裂解 
CYP21 6p21.3 P450c21 21a- 羟 化 
CYP11BIl 8021 P450c118 11B- žk 
CYP11B2 8q21 P450c11AS 11B- Fett 
18- 羟 化 
18- 脱氧 
HSD17B1 17q12-q21 178-HSD 178- FK [8 RJ 
17- 酮 类 固 醇 还 原 
CYP 19 15q21.1 P450arom KERE A 环 芳香 化 


K (PRA) 活 性 增高 ,从 而 产生 各 种 临床 症状 。 主 要 的 酶 缺陷 有 21- 产 化 酶 (CYP21)、11B- EMERG 
(CYP11B1),17- EMEBSCCYP17).38- 羟 类 固 醇 脱 氢 酶 (3B-HSD) 和 18- 羟 化 酶 (CYP11B2) 缺乏 等 ， 
其 中 以 21- 羟 化 酶 缺乏 最 常见 。 

[ 临床 表现 】 

本 症 以 女孩 多 见 , 男 女 之 比 约 为 1 : 2, 其 临床 表现 取决 于 酶 缺陷 的 部 位 及 缺陷 的 严重 程度 。 
常见 的 有 以 下 几 种 类 型 ( 表 17-5)。 


表 17-5 各 种 类 型 CAH 的 临床 特征 


Bit 盐 代谢 临床 类 型 
OALEMEMP RAN O ddl 男性 假 性 性 早熟 ,女性 假 两 性 畸形 
单纯 男性 化 型 GEN 同上 
11B- efi 高 血压 同上 
17- 羟 化 酶 高 血压 男性 假 两 性 畸形 ,女性 性 幼稚 
3B- 羟 类 固 醇 脱 氢 酶 失 盐 男性 .女性 假 两 性 畸形 
类 脂性 肾上腺 皮质 增生 Ait 男性 假 两 性 畸形 ,女性 性 幼稚 
18- 羟 化 酶 Ai 男女 性 发 育 正常 


1. 21- 羟 化 酶 缺乏 症 (21-hydroxylase deficiency,21-OHD) 是 先天 性 肾上腺 皮质 增生 症 中 
最 常见 的 一 种 , 占 本 病 的 90%~95%。21- 羟 化 酶 基因 定位 于 第 6 号 染色 体 短 臂 (6p21.3), 与 HLA 
d Da] Et s ve t, h A 基因 (CYP 21A) 和 B 基因 (CYP21B) 两 个 基因 座 构成 。CYP 21B 又 称 
CYP 21, & 21- 羟 化 酶 的 编码 基因 ;CYP 21A 又 称 CYP 21p, 是 无 功能 的 假 基 因 。CYP 21 基因 突 
变 ,包括 点 突变 .缺失 和 基因 转换 等 ,致使 21- 羟 化 酶 部 分 或 完全 缺乏 。 由 于 皮质 醇 合成 分 泌 不 
Hh ERA E ACTH ,刺激 肾上腺 皮质 增生 ,同时 , 雄 激素 合成 过 多 ,致使 临床 出 现 轻重 不 等 
的 症状 ,可 表现 为 单纯 男性 化 型 . 失 盐 型 .非典 型 型 3 种 类 型 。 


第 十 七 章 ADURA 


(1) 单纯 男性 化 型 (simple virilizing, SV): & 21- 羟 化 酶 不 完全 缺乏 所 致 , 酶 缺乏 呈 中 等 程度 ， 
11- 脱氧 皮质 醇 皮 质 醇 11- 去 氧 皮质 国 等 不 能 正常 合成 ,其 前 体 物质 17- EZ BRI ABI JB SUR 
雄 酮 增多 。 由 于 患 儿 仍 有 残存 的 21- 羟 化 酶 活力 ,可 合成 少量 皮质 醇和 醛固酮 , 故 临床 无 失 盐 症 
状 , 主 ERDEN 增高 的 症状 和 体征 。 

女孩 表现 为 假 两 性 畸形 。 由 于 类 固 醉 激素 合成 缺陷 在 胎儿 期 即 存在 , 故 女 孩 在 出 生 时 即 
呈现 程 | A NIE GENS dE, EH A REC , 2380 9 PE RI EGET 28 CBE DL zB DRE , (CS 
丸 ;或 有 不 同 程度 的 阴 展 融合 。 虽 然 外 生殖 器 有 两 性 嘛 形 ,但 内 生殖 器 仍 为 女性 型 ,有 卵 梨 .和 输 
ME TE, AL 在 2-3 岁 后 可 出 现 阴毛 腋毛 。 于 青春 期 ,女性 性 征 缺 乏 , 无 乳房 发 育 和 月 
经 来 潮 。 

男孩 表现 为 假 性 性 早熟 。 出 生 时 可 无 症状 , 生 后 6 个 月 以 后 出 现 性 早熟 征象 ,一 般 1-2 岁 
后 外 生殖 器 明显 增 大 , 阴 壹 增 大 ,但 睾丸 大 小 与 年 龄 相称 。 可 早期 出 现 阴毛 腋毛 胡须、 竣 郊 、 
niis ,声音 低沉 和 肌肉 发 达 。 

无 论 男 孩 还 是 女孩 , 均 出 现 体格 发 育 过 快 , 骨 龄 超出 年 龄 , 因 骨 髓 融合 过 早 ,其 最 终身 材 
矮小 。 由 于 ACTH 增高 ,可 有 皮肤 慕 膜 色素 沉着 。 一 般 缺 陷 越 严重 ,色素 增加 越 明 显 , A 
肤 争 裙 处 为 明显 ,如 腹股沟 、 乳 尝 周 围 . 腋 窝 、 手 指 关 节 伸 面 等 ,新 生 儿 多 表现 在 乳晕 和 外 生 
殖 器 。 

(2) 失 盐 型 (salt wasting, SW): 是 21- 羟 化 酶 完全 缺乏 所 致 。 皮质 醇 的 前 体 物质 ， 如 孕 酮 .17- 
产 孕 酮 等 分 泌 增多 ,而 皮质 醇 . 醛 固 毅 合 成 减少 ,使 远 端 肾 小 管 排 钠 过 多 , 排 钾 过 少 。 因 此 , 患 儿 
除 具有 上 述 男 性 化 的 表现 外 , 生 后 不 久 即 可 有 拒食 .呕吐 .上 腹泻 体重 不 增 或 下 降 、 脱 水 、 低 
钠 、 高 血 钾 、 代 谢 性 酸 中 毒 等 。 若 治疗 不 及 时 ,可 因 循 环 衰竭 而 死亡 。 女 性 患 儿 出 生 时 已 有 
性 畸形 ,易于 诊断 。 男 性 患 儿 诊断 较为 困难 , 常 误诊 为 幽门 狭窄 而 手术 ,或 误诊 为 婴儿 腹 泻 而 
耽误 治疗 。 

(3) 非典 型 型 (nonclassic,NC): 亦 称 迟 发 型 .隐匿 型 或 轻型 ,是 由 于 21- 羟 化 酶 轻微 缺乏 所 致 。 
本 症 的 临床 表现 各 异 ,发 病 年 龄 不 一 。 在 儿童 期 或 青春 期 才 出 现 男性 化 表现 。 男孩 为 阴毛 早 现 、 
性 早熟 生长 加 速 . 骨 龄 提前 ;女性 患 儿 可 出 现 初 潮 延 迟 、 原 发 性 闭经 ,多 毛 症 及 不 育 症 等 。 

2. 11B- 羟 化 酶 缺乏 症 (11B- hydroxylase deficiency,11B-OHD) £4 占 本 病 的 596-896 ,此 酶 缺 
乏 时 , 雄 激素 和 11- 脱氧 皮质 醇 均 增多 。 临 床 表现 出 与 21- 羟 化 酶 缺乏 相似 的 男性 化 症状 ,但 程 
度 较 轻 ; 可 有 高 血压 和 钠 泪 留 。 多 数 患 儿 血压 中 等 程度 增高 ,其 特点 是 给 予 糖 皮质 激素 后 血压 
可 下 降 ,而 停 药 后 血压 又 回升 。 

3. 3P- £3 [5] B Rot SL BS &R Z JE (3B-hydroxysteroid dehydrogenase deficiency , 3B- -HSD) 本 型 
较 罕 见 , 是 由 于 3B-HSD 基因 突变 所 致 。 该 酶 缺乏 时 ,醛固酮 ,皮质 醇 ,学 酮 的 合成 均 受阻 , 男 
孩 出 现 假 两 性 畸形 ,如 阴茎 发 育 差 ` 尿 道 下 裂 。 女 孩 出 生 时 出 现 阴蒂 肥大 、 轻 度 男性 化 现象 。 由 
于 醛固酮 分 泌 低下 ,在 新 生 儿 期 即 发 生 失 盐 、 Bonet, 病情 较 重 。 

4. 170- 羟 化 酶 缺乏 症 (17a-hydroxylase deficiency, 17-OHD) 本 型 亦 罕见 ,由 于 皮质 醇和 性 
激素 合成 受阻 ,而 11- 去 氧 皮质 酮 和 皮质 酮 分 泌 增加 ,临床 出 现 低 钾 性 碱 中 毒 和 高 血压 。 由 于 缺 
乏 性 激素 ,女孩 可 有 幼稚 型 性 征 、 原 发 性 闭经 等 ;男孩 则 表现 为 男性 假 两 性 畸形 ,外 生殖 器 女性 
化 ,有 乳房 发 育 ,但 体格 检查 可 见 投 丸 。 

( SREE 】 

. 生化 检测 ( 表 17-6) 

(1) 尿 液 17- YZ% SLE (17-0H CS. 17- 酮 类 固 醇 (17-KS) 和 孕 三 醇 测 定 :其 中 17-KS 是 反映 
肾上腺 皮质 分 泌 雄 激素 的 重要 指标 ,对 本 病 的 诊断 价值 优 于 17-0HCS ,肾上腺 皮质 增生 症 患者 
17-KS 明显 升 高 。 

(2) 血液 17- X ^f 17-OHP) EE. - 血管 紧张 素 原 (PRA)》 醛 固 酮 (Aldo)、 脱 氨 表 雄 酮 (CDHEA)、 


表 17-6 各 种 类 型 CAH 的 生化 检测 


酶 缺陷 


21- 羟 化 酶 
失 盐 型 

单纯 男性 化 型 
11B- 羟 化 酶 
17- 羟 化 酶 
3B- F 25 [E] BE Ji 
Ax BG 
类 脂性 肾上腺 皮 
质 增生 
18- 羟 化 酶 


11 
14 


去 氧 皮质 酮 
增高 可 为 正常 的 几 1 
(3) 血 电 解 质 测 
(4) 血 皮质 醇 、 
在 正常 范围 或 稍 低 于 
2. 其 他 检查 
(1) 染色 体检 查 
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上 倍 至 几 百 倍 ,是 21-0HD 较 可 靠 的 诊断 依据 。 
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【治疗 】 


治疗 本 病 的 


纯 男 性 化 型 患 


;无 论 男 
经 过 少 .闭经 和 
诊断 .早期 治疗 ,可 维持 患 儿 的 正常 发 育 和 生活 ,因此 早期 确诊 极为 重要 ,并 
需 与 其 他 相关 疾病 鉴别 : 

1. 失 盐 型 易 误诊 为 先天 性 肥 
族 史 .生殖 器 外 形 等 ,必要 时 进行 
可 发 现 狭 窗 的 幽 广 

2. 单纯 男性 化 型 应 与 真 怕 
实际 年 龄 相称 ,17- 酮 明显 升 高 ;TT 


目的 :QD 兰 代 肾上腺 分 泌 类 固 醇 的 不 足 ,补充 和 


相关 基因 
ir) 


女 均 有 生长 力 


生育 能 力 障碍 等 就 诊 。 


,无 皮肤 色素 沉着 ,外 生殖 天] 


而 单纯 男性 化 型 则 显示 较 小 章 


型 CAH 患者 的 皮质 醇 水 了 
部 分 患 儿 ,尤其 是 非典 型 者 可 正常 。 


直接 聚合 酶 链 反 应 . 赛 核 苷 酸 杂 交 LER IP 


女孩 外 生殖 器 男 


,可 进行 染色 体 分 析 ,以 鉴定 性 昂 
提 摄 左手 腕 掌 指骨 正 位 片 ,判断 骨 龄 。 患 者 骨 龄 常 超 过 生 
或 MRI 检查 :可 发 现 双 侧 肾 上 
诊断 : 采 | 


ETE LA 


EA HUIRG Hr BEI HE dts 


[| 17-OHP ZEB], DHEA 及 了 均 可 增高 ,其 中 17-0HP 


纯 男 性 化 型 可 


m o 


龄 。 


E 和 基 


者 无 失 盐 及 明显 的 糖 皮质 激素 缺乏 的 症状 , 仅 
阴毛 早 现 .声音 变 粗 .男孩 阴茎 粗大 条 
现 呕吐 , 腹 海 ,脱水 和 难以 纠正 的 低 血 钠 ,高 血 钾 和 代谢 性 酸 中 毒 , 严 寻 
速 , 骨 龄 超前 。 非 典型 者 在 儿童 早期 无 明显 临床 症状 ,以 后 往 


厚 性 幽门 狭窄 或 肠炎 , 故 如 遇 新 生 儿 反复 哎 
相关 检查 。 先 天 性 肥厚 性 幽门 狭 窗 证 表现 为 特征 性 的 喷射 性 
EH. 
性 早熟 .男性 化 肾上腺 肿瘤 相 鉴别 。 单 纯 男 1 
j 真 性 性 早熟 浴 九 明显 增 大 ,17- 酮 增高 ,但 不 超过 成 人 期 水 平 。 
窗 和 单纯 男性 化 型 均 有 男性 化 表现 , 尿 17- 酮 均 升 高 ， 
验 ,男性 化 肾上腺 肿瘤 不 被 抑制 ， 


"Uu 


上 量 地 塞 米 松 民 


性 化 等 ; 


见 雄 激素 增高 的 证 
明 型 失 盐 型 患 儿 在 新 
者 出 现 循环 


Ji 


EA omi 


7 


t 


V. ERS ,应 注意 家 


生化 型 测 丸 容积 与 


进行 地 赛 米松 抑制 试 
可 显著 抑制 。 


E 理 需要 的 糖 皮质 激素 . 盐 皮 质 激 


素 ,维持 机 体 正 常 的 生理 代谢 ;@ 抑 制 ACTH 的 分 泌 , 从 而 减少 肾上腺 雄 激素 的 过 度 分 泌 ,抑制 
男性 化 ,阻止 骨髓 成 熟 加 速 ,促进 正常 的 生长 发 育 。 
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1 对 失 盐 型 患 儿 应 及 时 纠正 水 .电解 质 泰 乱 ,静脉 补液 可 用 生理 盐水 ,有 代谢 性 酸 中 毒 
时 则 用 0.45% 所 化 钠 和 碳酸 氧 钠 溶液 。 鼠 用 含 钾 溶 液 。 重 症 失 盐 型 需 静 脉 滴 注 氢化 可 的 松 
25~100mg; 若 低 钠 和 脱水 不 易 纠 正 . 可 口服 氟 氮 可 的 松 (9a-fludrocortisone acetate)0.05~0.1mg/d。 
脱水 纠正 后 , 糖 皮质 激素 改 为 口服 ;并 长 期 维持 ,同时 口服 氯 化 钠 2-4gd。 其 量 可 根据 病情 适当 
调整 。 

2. 长 期 治疗 

) 桩 皮质 激素 : 糖 皮质 激素 治疗 一 方面 可 补偿 肾上腺 分 泌 皮 质 醇 的 不 足 , 男 一 方面 可 抑制 

dn ACTH 释放 ,从 而 减少 雄 激素 的 过 度 产生 , 故 可 改善 男性 化 ,性 早熟 等 症状 ,保证 患 儿 正 
常 的 生长 发 育 过 程 。 诊 断 确立 后 应 尽早 给 予 治疗 ,一 般 给 予 醋酸 氢化 可 的 松 ,每 日 10-20mgjm ， 
分 2~3 次 口服 。 

治疗 过 程 中 应 根据 血压 .身高 增长 速率 、 雄 烯 二 酮 、DHEA、DHEAS $28] ARR RAR, 尿 
17- 本 类 回 醇 等 指标 综合 分 析 调整 糖 皮质 激素 Se 。 如 应 用 糖 皮质 激素 的 剂量 过 大 , 则 影响 
生长 ;如 剂量 不 足 . 则 不 能 抑制 肾上腺 雄 激 素 继续 过 量 产生 , 雄 激 素 会 促使 骨 骨 过 早 成 熟 和 了 融 
合 , 同 样 对 患 儿 生 长 造成 影响 ,并 产生 其 他 一 些 雄 激素 过 多 的 表现 。 一 般 不 用 17-OHP 作为 治疗 
监测 的 指标 ,因为 其 每 日 变化 较 大 , 且 易 受 应 激 影响 。 

(2) 盐 皮 质 激素 : 盐 皮 质 激素 可 协同 糖 皮质 激素 的 作用 ,使 ACTH 的 分 泌 进一步 减少 。 可 口 
服气 氢 可 的 松 0.05~0.1mg/d, 症 状 改善 后 逐渐 减 量 , 停 药 , 因 长 期 应 用 可 引起 高 血压 。0.1mg SCR 
可 的 松 相当 于 1.5mg 氨 化 可 的 松 .应 将 其 用 量 计算 于 皮质 醇 的 用 量 中 ,以 兔 皮 质 醇 过 量 。 

在 皮质 激素 治疗 的 过 程 中 ,对 失 盐 型 患 儿 还 应 监测 血 钾 、 钠 、 毛 等 ,调节 激素 用 量 。 患 儿 在 
应 激情 况 下 (如 感染 .过 度 劳 累 .手术 等 ) 或 青春 期 时 , 糖 皮质 激素 的 剂量 应 比 平时 增加 1.5-2 倍 。 


3. 手术 治疗 ”男性 患 儿 无 须 手 术 治疗 。 女 性 假 两 性 畸形 患 儿 宣 在 6 个 月 至 1 岁 行 阴蒂 部 
分 切除 术 或 矫形 术 。 
【 预防 ) 


1. 新 生 儿 得 查 ”应 用 干 血 滴 纸 片 法 ,对 生 后 2-5 天 的 婴儿 采集 足 跟 血 检测 17-OHP 浓度 可 


进行 早期 诊断 。 正 常 婴 儿 刚 出 生 时 血 17-OHP 水 平 较 高 ,12~24 小 时 后 降 至 正常 。 低 体重 儿 和 
患 某 些 心肺 疾病 时 17-OHP 也 会 上 升 , 需 注意 鉴别 。 


2. 产 前 诊断 

(1) 21-OHD: 在 孕 9-11 周 取 绒 毛 膜 活检 进行 胎儿 细胞 DNA 分 析 ; 孕 16-20 周 取 羊水 检测 
孕 三 醇 .17-OHP 等 。 因 大 部 分 非典 型 21-OHD 患 儿 生 后 17- OHP 水 平 无 明显 升 高 ,因此 基因 检 
测 是 此 型 患 儿 唯一 的 早期 诊断 手段 。 

Q) 11B-OHD :可 检测 羊水 DOC 或 取 绒 毛 膜 做 相关 基因 分 析 进 行 诊断 。 
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糖尿 病 (diabetes mellitus, DM) 是 由 于 胰岛 素 分 泌 绝 对 缺乏 或 相对 不 足 所 致 的 糖 、 脂肪 .蛋白 
质 代 谢 紊乱 症 , 分 为 原 发 性 和 继 发 性 两 类 。 原 发 性 糖尿 病 又 可 分 为 :GD 1 型 糖尿 病 :由 于 胰岛 B 
细胞 破坏 ,胰岛 罕 分 泌 绝 对 不 足 所 致 ,必须 使 用 胰岛 素 治疗 , 故 又 称 胰岛 素 依赖 性 糖尿 病 (insulin 
dependent diabetes mellitus, IDDM); © 2 型 糖尿 病 : 由 于 胰岛 B 细胞 分 泌 胰岛 素 不 足 或 细胞 
对 胰岛 素 不 敏感 (j ces 素 抵抗 ) 所 致 , 亦 称 非 胰岛 索 依赖 性 糖尿 病 (noninsulin-dependent diabetes 
mellitus, NIDDM);@@ 青 年 成 熟 期 发 病 型 糖尿 病 (maturity-onset diabetes of youth, MODY): 4 是 一 种 罕 
见 的 遗传 性 B natis 属 常 染 色 体 显 性 遗传 。 继 发 性 糖尿 病 大 多 由 一 些 遗 传 综合 征 如 
唐 氏 综合 征 、Turner £ 合 征 和 Klinefelter 综合 征 等 ) 和 内 分 泌 疾病 (如 库 欣 综合 征 、 甲 状 腺 功能 亢 
进 症 等 ) 所 致 。98% 的 儿童 糖尿 病 为 1 型 糖尿 病 ,2 型 糖尿 病 甚 少 ,但 随 着 儿童 肥 PEE KIIS £ 
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有 增加 的 趋势 。 


尿 病 发 病 率 最 高 ;其 次 为 加 拿 大 
发 病 率 为 1.04/10 万 。 近 年 的 流 


10-14 岁 为 1 型 糖尿 病 的 高 发 入 


【 病因 和 发 病 机 制 】 


1 型 糖尿 病 的 确切 发 病 机 


要 的 作用 。 


儿童 1 型 糖尿 病 的 发 病 率 在 各 国之 间 差 异 较 大 ,即使 
相同 。 芬 兰 (发 病 率 为 36/10 万 ) 意大利 的 撒 丁 岛 (发 病 率 为 36.4/10 71) J 
.瑞典 .丹麦 .美国 和 英国 ; 韩 


同一 国家 ,不 同 民族 或 地 区 之 间 也 不 
L 童 (0~14 岁 )1 型 糖 
国 .日 本 及 中 国 属 低 发 病 区 ,我 国 年 


行 病 学 研究 表明 ,发 病 率 逐年 增高 是 世界 的 总 趋势 .4-6 岁 和 


判 尚未 完全 阐明 。 目 前 认为 ,是 在 遗传 易 感 基 
环境 因素 的 作用 引起 的 自身 免疫 反应 ,导致 了 胰岛 B 细胞 的 损伤 和 破坏 , 当 胰 
正常 的 10% 时 , 即 出 现 临床 症状 。 遗 传 .免疫 .环境 等 因素 在 1 KNH 


FE 龄 ,1 岁 以 下 小 儿 发 病 较 少见 。 本 节 主 要 叙述 1 型 糖尿 病 。 


入 的 基础 上 ,由 外 界 
分 泌 减 少 至 
: 病 的 发 病 过 程 中 都 起 着 重 


1. 遗传 易 感性 ”根据 对 同 卵 双 胎 的 研究 ,1 型 糖尿 病 的 患 病 一 化 性 为 S096 ,说 明 本 病 病 因 


除 遗 传 因 素 外 ,还 有 环境 因素 的 
研究 发 现 ,HLA 的 D 区 开 类 抗原 基因 (位 于 6p21.3) 与 本 病 的 发 生 有 
DR4 的 关联 性 特别 显著 。 还 有 研究 认为 ,HLA-DQB 链 上 第 57 位 非 
上 第 52 位 精 氨 酸 的 存在 决定 了 1 型 糖尿 病 的 易 感性 ;反之 HLA-DQ 
HLA-DQo 链 上 第 52 位 非 精 氨 酸 则 决定 了 1 型 糖尿 ; 


作用 , 属 多 基因 遗传 性 疾 


间 有 一 定 的 差别 ,提示 与 


2. 环境 因素 14 


遗传 多 态 性 有 关 。 


学 毒物 (如 链 尿 菌 素 、 


有 关 , 以 上 因素 可 能 会 


1 型 糖尿 病 。 


3. 自身 免疫 因素 
CCA) JRS B 细胞 膜 抗体 (ICSA) 胰岛素 自 身 抗体 (IAA) 以 及 谷 氮 酸 脱羧 酶 (GAD) 自身 抗体 s 


岛 素 受 体 自身 抗体 (IRA) 等 多 种 抗体 ,并 已 证 实 这 些 抗体 在 补体 和 了 淋巴 


JAE 


约 90% 的 1 型 糖尿 病 患者 在 初次 诊断 时 


有 对 胰岛 细胞 的 毒性 作 月 
状 细胞 源 性 细胞 因子 白介素 -12 会 促进 初始 型 CD4T 细 胞 
使 其 过 度 活化 而 产生 TH, 细胞 类 细胞 因 


【 病理 生理 ) 


胰岛 B 细胞 大 都 被 破坏 ,分 泌 胰 岛 
对 增生 。 人 体 有 6 种 
皮质 醇和 生长 激素 。 其 中 唯 有 | 
促进 能 量 释 放 , 称 为 反 调节 激素 
用 和 蛋白质 的 合成 ,促进 脂肪 合成 ,抑制 肝 糖 
或 缺 如 ,使 葡萄 糖 的 利用 减少 ， 
促进 肝 糖 原 分 解 和 葡萄 糖 异 生 
曾 高 ,细胞 内 液 向 细胞 
自 尿 中 排出 的 葡萄 糖 可 
3~5L, 钠 和 钾 200-400mmol , [A] f 
MARIKE .饮水 增多 ; 


足 和 反 调 节 激 素 增 高 
类 游离 脂肪 酸 供 能 以 


fi 


IR 


ES) RH 


o AMENER, 4 


BER IE 8 E ERA RA 


转移 。 


ik 200-300g/d ,导致 渗透 性 利尿 ,| 


。 正 常情 况 下 ， 


当 血 糖 浓 度 超过 肾 阔 值 


进 了 脂 
补 细胞 


因 组 织 不 能 利 


i 造成 严重 的 电解 质 失衡 和 


访 分 解 ,使 血 中 脂肪 酸 增高 
内 葡萄糖 的 不 足 , 而 过 多 六 


LEE EE 


和 反 调 节 激 素 , 如 胰 高 血糖 素 ^ 
的 作用 ,使 脂肪 和 和 蛋白 质 分 


TH 向 工 型 辅助 | 


素 明 显 减 少 而 分 泌 胰 高 血糖 素 的 细胞 利 
要 涉及 能 量 代谢 的 激素 :胰岛 素 . 胰 高 血 精 素 HE 
岛 天 是 促进 能 量 储存 的 激素 ,其 余 5 hide 
泪 岛 素 可 促进 组 胞 内 葡萄 精 的 转运 ,促进 糖 的 利 
x 和 脂肪 的 分 解 。 糖 尿 病 串 
:长 激素 JEJERE 


解 加 速 , 造 成 血糖 和 


Ommol/L EX 180mg/d 
临床 出 现 多 屎 症状 ， 
] 慢 性 脱水 。 巾 于 机 


ili is RI RUE ACHT 


ET( 
子 , 引 起 大 量 炎 症 介 质 的 释放 ,进而 损伤 


但 中 出 现 胰 品 细 


UJ fr H 


) ATE 


Un. 


糖 素 等 生 酮 激素 的 作用 下 加 速 氧化 ,导致 乙酸 辅酶 A 增加 ,超过 了 RRN 


的 氧 人 


[人 类 白细胞 抗原 (HLA) 的 
关 , 已 证 明 与 HLA-DR3 和 
T] 4 5482 HLA-DQa fi 
B 链 上 第 57 位 门 冬 氨 酸 和 
病 的 保护 性 。 但 遗传 易 感 基 因 在 不 同 种 族 


ABE JE AS e .和 柯 萨 奇 病毒 等 ) 化 
Pp 的 某 些 成 分 (如 牛乳 中 的 a、B- RESET . 乳 球 蛋 白 等 ) 
激发 易 感 性 基因 者 体内 免疫 功能 的 变化 ,产生 B 细胞 毒性 作 月 


有, 最终 导致 


包 自身 抗体 


每 日 约 丢 失 水 
本 的 代 偿 
用 葡萄 糖 ,能 量 不 足 而 产生 饥 俄 感 ,引起 多 食 。 胰 岛 3 
,肌肉 和 胰岛 素 依赖 性 组 织 即 利 用 这 


同 作用 下 具 


胞 免疫 异常 对 1 型 糖尿 病 的 发 病 起 着 重要 作用 , 树 突 
TH, 
Wig B 细胞 。 


) 细 胞 转化 ， 


1 其 他 细胞 则 相 
RPE ERK, 
LEGAS. FH T 


:分泌 不 足 


等 增高 , 且 具 有 
细胞 外 液 渗透 压 


1 产生 糖尿 。 


则 在 胰 高 血 


上 代谢 能 力 ， 
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致使 乙酰 乙酸 、 B- 凑 丁 酸 和 丙酮 等 酮 体 长 期 在 体液 中 累积 ,形成 酮 症 酸 中 毒 。 
病症 酸 中 毒 时 氧 利 用 减低 ,大 脑 功 能 受 损 。 酸 中 毒 时 CO, 严重 满 留 ,为 了 排出 较 多 的 COS, 
呼吸 中 枢 兴 禁 而 出 现 不 规则 的 呼吸 深 快 , 呼 气 中 的 丙酮 产生 特异 的 气味 (腐烂 水 果 味 )。 
【 临床 表现 】 
1 型 糖尿 病 患 者 起 病 较 急 又 .多 有 感染 或 饮食 不 当 等 诱因 。 其 典型 症状 为 多 饮 、 多 尿 、 多 食 
和 体重 下 降 ( 即 “三 多 一 少 ”" )。 但 婴儿 多 饮 、 多 尿 不 易 被 发 觉 ,很 快 即 可 发 生 脱 水 和 酮 症 酸 中 毒 。 
儿童 因为 夜 尿 增多 可 发 生 遗 尿 、 年 长 儿 还 可 出 现 消瘦 、 精 神 不 振 、 倦 仿 乏 力 等 体质 显著 下 降 症 
状 。 约 40% 的 糖尿 病 患 儿 在 dd EN td ge 
WEIR .突然 中 断 胰 岛 索 治 疗 等 因素 诱发 。 多 表现 为 起 病 急 .进食 减少 .恶心 .呕吐 腹痛 、 关 节 
或 肌肉 疼痛 HOME SERTHR pug e JPA 中 带 有 酮 味 、 脉 捕 细 速 .血压 下 降 、 体 温 不 升 ,甚至 嗜 
睡 ,淡漠 、 匡 迷 。 常 被 误诊 为 肺炎 ,败血症 、 急 腹 症 或 脑膜 炎 等 。 少 数 患 儿 起 病 缓慢 ,以 精神 呆 灌 、 
次 弱 .体重 下 M n 
体格 检查 时 除 见 体 重 减轻 、 消 瘦 外 ,一 般 无 阳性 体征 。 酮 症 酸 中 毒 时 可 出 现 呼 吸 深长 , 带 有 
酮 味 , 有 脱水 征 和 神志 的 改变 , 病程 较 久 ,对 糖尿 病 控制 不 良 时 可 发 生生 长 落后 ,智能 发 育 迟 缓 、 
肝 肿 大 , 称 为 Mauriac 综合 征 、 晚期 可 出 现 和 蛋白 尿 、 高 血压 等 糖尿 病 肾 病 表 岗 , 最 后 致 肾 衰竭 。 
还 可 出 现 和 白内障 、 视 力 障 但、 视网膜 病变 ,甚至 双 目 失明 。 
儿童 糖尿 病 有 特殊 的 自然 病程 : 
1. 急性 代谢 紊乱 期 ”从 出 现 症状 到 临床 确诊 ,时 间 多 在 1 个 月 以 内 。 约 20% 的 患 儿 表现 
为 糖尿 病 酮 症 酸 中 毒 ;209%~40% 为 糖尿 病 病 症 , 无 酸 中 毒 ;其 余 仅 为 高 血糖 糖尿 和 酮 尿 。 
2. 暂时 缓解 期 约 75% 的 患 儿 经 胰岛 素 治 疗 后 临床 症状 消失 .血糖 下 降 、 尿 糖 减少 或 转 
阴 , 即 进入 组 时 胰岛 B 细胞 恢复 分 泌 少量 胰岛 素 , 对 外 源 性 胰岛 素 需 要 量 减 至 0.5U/ 
(kg:d) 以 下 ,少数 患 TTE 5 可 以 完全 不 用 胰岛 素 。 这 种 暂时 缓解 期 一 般 持 续 数 周 ,最 长 可 达 半 年 
以 上 。 此 期 应 定期 监测 血糖 . 尿 糖水 平 。 
3. 强化 期 ”经 过 组 期 后 ， A LABS ARA E AE EBERT HUR AREE 
突然 增多 , 称 为 强化 期 。 .由 于 性 激素 增多 等 变化 ,增强 了 对 胰岛 素 的 持 抗 ,因此 
该 期 病情 不 其 稳定 ,胰岛 素 
4. 永久 糖尿 病 期 — Be E E REE , 称 为 永久 糖尿 病 。 
【 实验 室 检 查 】 
1. 尿 液 检查 
OD. 尿 糖 : 尿 糖 定性 一 般 阳性 。 尿 糖 可 间接 反映 糖尿 病 患 者 血糖 控制 的 状况 。 在 用 胰岛 素 
治疗 过 程 中 ,可 监测 尿 糖 变化 ,以 判断 饮食 及 胰岛 素 用 量 是 否 恰当 。 在 空腹 状态 下 先 排 空 膀胱 
半 小 时 后 排尿 为 “次 尿 ” ,相当 于 空腹 时 血糖 的 参考 ， 从 餐 后 至 下 次 餐 前 一 小 时 的 尿 为 “ 段 尿 "， 
作为 餐 后 血糖 水 平 的 参考 。 通 过 所 得 结果 ,可 粗略 估计 当时 的 血糖 水 平 , 利 于 胰岛 素 剂量 的 
调整 。 


pos 


(2) 尿 酮 体 : 糖 尿 病 伴 有 酮 症 酸 中 毒 时 呈 阳 性 。 
(3) 永和 蛋白 :监测 尿 微 量 白 绰 白 ,可 及 时 了 解 肾脏 的 病变 情况 。 
2. 血液 检查 
CL). 血糖 :美国 糖尿 病 学 会 2005 年 公布 了 糖尿 病 诊 断 标准 ,符合 下 列 任意 一 项 标准 即 可 诊 
上 断 为 糖尿 病 : 
1) 有 典型 糖尿 病症 状 并 且 和 餐 后 任意 时 刻 血糖 水 平 三 11.1mmol/L。 
2) 空腹 血糖 (FPG) 三 7.0mmolL。 
3) 2 小 时 口服 葡萄 糖 耐量 试验 COGTT) 血糖 水 平 二 11.1mmolL。 
宕 腹 血 糖 受 损 (IFG):FPG 为 5.6~6.9mmol/L。 糖 耐量 受 损 (IGT): 口服 1.75g/kg RK 75g) 葡 
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MITE 7.8-11.0mmol/L, IFG 和 IGT 被 称 为 “糖尿 病 前 期 "。 


(2) 血脂 : 
检测 血脂 水 平 


清 胆固醇 .甘油 三 酯 和 游离 脂肪 酸 明 显 增加 ,适当 的 治疗 可 
,有 助 于 判断 病情 控制 情况 。 


(3) 血气 分 析 : 酮 症 酸 中 毒 在 1 型 糖尿 病 患 儿 中 发 生 率 极 高 , 当 血 气 分 析 显 示 患 儿 血 


pH<7.30,HCO 


3<15mmol/L 时 , 即 有 代谢 性 酸 中 毒 存在 。 


(4) 糖化 


糖化 血红 蛋白 


n 


可 作为 患 儿 在 


昌 性 的 患 儿 。 


别 测 血糖 。 结 


3. 葡萄 糖 耐量 试验 eim pua a 


(HbAic), 其 量 与 血糖 浓 


Aff 2~3 A~ A HAPE DES M UNIS TS 下 。 


结果 :正常 人 0 分 钟 的 血糖 <6.7mmol/L, 口 服 葡 萄 糖 60 分 钟 和 120 分 钟 后 血糖 分 别 
IEF 10.0mmolL 和 7.8mmolVL ; 糖尿 病 患 儿 120 分钟 血糖 >11.1mmol/Ls 试验 前 应 避免 剧烈 运动 、 
精神 紧张 , 停 服 氢 氧 喀 嗪 ,水 杨 酸 等 影响 糖 代谢 的 药物 。 

[ 诊断 和 鉴别 诊断 】 


红 和 蛋白 :血红 蛋白 在 红细胞 内 与 血 中 葡萄 糖 或 磷酸 化 葡萄 糖 呈 非 酶 化 结合 ,形成 
呈正 相关 。 正 常人 HbA1.<7%, 治 疗 良 好 的 糖尿 病 患 儿 
hy «1.596 ,HbAic 7.596.996 提示 病 病情 控制 一 般 ， 如 >9% HsT JU] À 表示 血糖 控 hil 不 理想 。 因 t, HbA 


IR, ZE MLB ES FE 6 E ROBES AK 
试验 方法 :试验 当日 自 0 时 起 禁 食 ;清晨 口服 和 葡萄糖 (1.75g/kg), 最 大 量 不 超过 75g, 
每 克 加 水 2.5ml, 于 3-5 分 钟 内 服 完 ; 口 dra (0 分 钟 ) 及 口服 后 60 分 钟 .1 


使 之 降低 , 故 应 定 


eu 


1C 


20 分 钟 和 180 分 钟 分 


典型 的 病例 诊断 并 不 困难 。 对 有 口 渴 .消瘦 .遗尿 症状 的 患 儿 ;或 有 糖尿 病 家 族 史 者 ;或 
有 不 明 原因 脱水 、 酸 中 毒 的 患 儿 都 应 考虑 本 病 的 可 能 性 ,避免 误诊 。 


鉴别 。 


本 病 应 与 下 列 情况 相 


1. 其 他 还 原 糖尿 症 ” 尿 液 中 果糖 和 成 糖 等 其 他 还 原 糖 均 可 使 班 氏 试 液 呈 色 , 用 葡萄糖 氧 化 


酶 法 检测 尿 液 


2. 非 糖尿 病 性 葡萄 糖尿 “有些 先 天 性 代谢 病 


可 以 鉴别 。 


症 或 重金 属 中 


JA, Ql Fanconi 综合 征 、 肾 小 管 酸 中 毒 、 胱 氨 酸 尿 


毒 等 患 儿 都 可 发 生 糖 尿 ,主要 依靠 空腹 血糖 或 葡萄 糖 耐 量 试验 鉴别 。 


3. 要 儿 蜀 时 性 糖尿 “病因 不 明 , 可 能 与 患 儿 胰岛 B 细胞 功能 发 育 不 够 成 熟 有 关 。 多 在 册 


R - 般 处 理 
与 1 型 糖尿 病 


4. 其 他 发 生 酸 中 毒 . 撒 迷 的 疾病 如 尿毒 症 ,感染 中 毒性 休克 、 低 
Ae .重症 肺炎 等 。 
5. 应 激 性 高 血糖 症 ”应 激 性 高 血糖 症 多 见于 高 热 .严重 感染 


等 患者 , 系 由 有 
【 治疗 】 


糖尿 病 是 终生 的 内 分 沁 代 谢 性 疾病 。 其 治疗 目的 是 :消除 高 血糖 


防 并 及 时 纠正 


常 的 生活 活动 ; 
糖尿 病 治 


岛 素 治疗 方案 


生 后 6 周 内 发 病 ,表现 为 发 热 . 哎 吐 .体重 不 增 、 脱 水 等 症状 。 血 糖 增高 ， 


立 激 诱发 的 一 过 性 高 血糖 ,不 能 诊断 为 糖尿 病 , 但 应 注 


或 给 予 小 量 胰岛 素 即 可 恢复 。 对 这 类 患 儿 应 进行 葡萄 糖 而 
鉴别 。 


和 手术、 
意 长 } 


明证 酸 中 毒 ; 纠 正 代谢 府 乱 ,力求 病情 稳定 ;使 患 儿 获 得 正 江 
预防 并 早期 治疗 并 发 症 。 


和 饮食 管理 .运动 治疗 等 才能 达到 满意 的 效果 。 


i 疗 强调 综合 治疗 ,主要 包括 5 个 方面 :合理 应 用 胰岛 素 ; 饮 食管 理 ; 运 动 锻炼 ; 自我 
血糖 监测 ; d 寺 。 糖 尿 病 治 疗 必须 在 自我 监测 的 


尿 糖 及 酮 体 阳性 ,经 补 
量 试验 和 长 期 随访 ,以 


糖 症 、 急 腹 症 、 颅 内 感 


VEO EE GE, SEIS S Fs 
随访 。 


起 的 临床 症状 ;积极 预 


常生 长 发 育 , 保 证 其 正 


基础 上 ,选择 合适 的 胰 


1. N E 酮 症 酸 中 毒 迄今 仍然 是 儿童 糖尿 病 急症 死亡 的 主要 原因 。 


对 糖尿 病 酮 症 
综合 治疗 方案 


施 ,避免 医 源 性 


) 液体 ; 


密切 观察 病情 变化 .血气 分 析 和 血液 opc P RR SI E 
损害 


酸 中 毒 必须 针对 高 血糖 .脱水 , 酸 中 毒 电解质 共 乱 和 可 能 并 存 的 感染 等 情况 制订 


化 ,随时 采取 相应 措 


台 疗 :液体 治疗 主要 针对 脱水 . 酸 中 毒 和 电解 质 泰 乱 。 关 证 酸 中 毒 时 脱水 量 约 为 
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100ml/kg ,一 般 均 属 等 渗 性 脱水 ,应 遵循 下 列 原则 输液 。 

输液 开始 的 第 1 小 时 , 按 20mlykg( 最 大 量 1000ml) 快速 静脉 滴 注 0.85% 氯 化 钠 溶液 ,以 纠 
IL 容量 ,改善 血液 循环 和 肾 功 能 。 第 2~3 小 时 , 按 10ml/kg 静脉 滴 注 0.45% 氧化 钠 溶液 。 当 血糖 
17mmol/L (300mg/dD 后 , 改 用 含 含有 0.2% 氧化 钠 的 5% 葡萄 糖 液 静脉 滴 注 。 要 求 在 开始 的 12 
寸 内 至 少 补 E < 重 的 一 半 。 在 此 后 的 24 小 时 内 ,可 视 情 况 按 60~80ml/kg 静脉 滴 注 同样 
溶液 ,以 供给 生理 衙 要 下 + 和 补充 WAS. 

对 外 周 pennis 的 患 儿 ,推荐 48 小 时 均衡 补液 法 , 即 48 小 时 均衡 补 入 累积 损失 量 及 维持 
液 ,总 液体 张力 约 1/2-2/3 张 。 补 液 中 根据 监测 情况 调整 补液 中 的 离子 浓度 及 含 糖 液 等 。 

患 儿 在 输液 开始 前 由 于 酸 中 毒 、 分 解 代谢 和 脱水 的 共同 作用 ,使 血清 钾 浓 度 增高 ,但 总 的 体 
钾 储 备 可 能 被 耗竭 。 随 着 液体 的 输入 ,特别 是 应 用 胰岛 素 后 , 血 钾 迅 速 降低 。 因 此 ,在 患 儿 开始 
排尿 后 应 立即 在 输入 液体 中 加 入 握 化 钾 溶 液 ,一 般 按 每 日 2~3mmol/kg(150~225mg/kg) 补给 , 输 
入 浓度 不 得 >40mmolL(0.3g/dl), 并 应 监测 心电图 或 血 钾 浓 度 。 

酮 症 酸 中 毒 时 的 酸 中 毒 主 要 是 由 于 酮 体 和 乳酸 的 堆积 ,补充 水 分 和 胰岛 素 可 以 矫正 酸 中 
毒 。 为 了 避免 发 生 脑 细胞 酸 中 毒 和 高 钠 血 症 ,对 酮 症 酸 中 毒 不宜 常 规 使 用 碳酸 氢 钠 溶液 , 仅 在 
血 pH«7.1, HCO;«12mmol/L 时 , 始 可 按 2mmol/kg 给 予 1.496 碳酸 氢 钠 溶液 静脉 滴 注 , 先 用 半 量 ， 
当 血 pH ze 7.2 时 即 停 用 ,避免 酸 中 毒 纠正 过 快 加 重 脑 水 肿 。 
在 治疗 过 程 中 ,应 仔细 监测 生命 体征 .电解 质 、 血 糖 和 酸 碱 平衡 状态 ,以 避免 在 酮 症 酸 中 毒 
治疗 过 程 中 发 生 合并 症 , 如 脑 水 肿 等 。 其 表现 为 头痛 、 意 识 不 清 . 嗜 睡 ,痉挛 、 视 神经 乳头 水 肿 或 
脑 疝 等 。 

(2) 胰岛 素 治 疗 : 糖 尿 病 酮 症 酸 中 毒 时 多 采用 小 剂量 胰岛 素 静 脉 滴 注 治疗 。 

对 有 休克 的 患 儿 , 在 补液 治疗 开始 休克 逐渐 恢复 后 才 可 应 用 胰岛 素 ,以 避免 钾 迅 速 从 血浆 
进入 细胞 内 ,导致 心律 失常 。 

将 胰岛 素 25U 加 入 等 渗 盐 水 250ml 中 , 按 每 小 时 0.1U/kg, 自 另 一 静脉 通道 缓慢 匀速 输入 。 
每 小 时 复查 血糖 ,并 根据 血糖 情况 调整 胰岛 素 输入 量 。 血 糖 下 降 速 度 一 般 为 每 小 时 2~5mmolL， 
胰岛 素 输 注 浓度 一 般 不 低 于 0.05U4(kg*h)。 小 剂量 胰岛 素 静 脉 输 注 应 持续 至 酮 症 酸 中 毒 纠 正 
( pH27.3 , 血糖 <12mmolL), 必 要 时 可 输入 含 糖 的 1/3- 12 张 液体 ,以 维持 血糖 水 平 为 8~12mmolL。 
当 血 糖 <17mmolL 时 ,应 将 输入 液体 换 成 含 0.2% 氧化 钠 的 5% 葡萄 糖 液 。 只 有 当 临 床 状 况 稳 
定 后 方 可 逐渐 减少 静脉 输液 , 改 为 口服 液体 治疗 ,能 进食 后 或 在 血糖 下 降 至 <1lmmolL、 酮 体 消 
失 时 停 用 静脉 注射 胰岛 素 , 改 为 胰岛 素 皮下 注射 ,每 次 0.25~0.5U/kg, 每 4-6 小 时 1 次 ,直至 血糖 
稳定 为 止 。 在 停止 滴 注 胰岛 素 前 半 小 时 即 应 皮下 注射 短 效 胰岛 素 (RI)0.25U/kg 1 次 。 

G) 控制 感染 : 酮 症 酸 中 毒 常 并 发 感染 ,应 在 急救 的 同时 采用 有 效 的 抗生素 治疗 。 

酮 证 酸 中 毒 在 处 理 不 当时 ,可 引起 脑 水 肿 、 低 血糖 、 低 血 钾 、 碱 中 毒 心 功能 衰竭 或 肾 衰竭 等 
情况 。 因 此 在 整个 治疗 过 程 中 必须 严密 观察 ,随时 调整 治疗 计划 ,避免 因 处 理 不 妥 而 加 重病 情 。 

2. 长 期 治疗 措施 

(1) 饮食 管理 :糖尿 病 的 饮食 管理 是 进行 计划 饮食 而 不 是 限制 饮食 ,其 目的 是 维持 正常 的 血 
糖 和 保持 理想 体重 。 

D 每 日 总 热量 需要 量 : 食 物 的 热量 要 适合 患 儿 的 年 龄 .生长 发 育 和 日 常 活动 的 需要 ,每 日 所 
需 热量 (kcal) 为 1000+ [年 龄 x (80~100)], 对 年 幼儿 宜 稍 偏 高 ,而 年 龄 大 的 患 儿 宜 偏 低 。 此 外 ， 
还 要 考虑 体重 .食欲 及 运动 量 。 全 日 热量 分 配 为 早餐 15 ,中餐 和 晚餐 分 别 为 5 ,每 餐 中 留 出 少 
量 (5%) 作为 餐 间 点 心 。 

2) 食物 的 成 分 和 比例 : 钦 食 中 能 源 的 分 配 为 :蛋白 质 15%~20%, 糖 类 509~55% ,脂肪 3096. 
蛋白 质 成 分 在 3 岁 以 下 儿童 应 稍 多 ,其 中 一 半 以 上 应 为 动物 蛋白 , 因 其 含有 必需 的 氨基 酸 。 禽 类 、 
鱼 类 各 种 瘦 肉 类 为 较 理想 的 动物 蛋白 质 来 源 。 糖 类 则 以 含 纤维 素 高 的 ,如 糙米 或 玉米 等 粗粮 
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为 主 , 因 为 它们 形成 的 血糖 波动 远 较 精 制 的 白米 面粉 或 土豆 等 制品 为 小 , 莽 糖 等 精制 糖 应 该 避 
免 。 脂 肪 应 以 含 多 价 不 饱和 脂肪 酸 的 植物 油 为 主 。 蔬 菜 选 用 含 糖 较 少 者 。 每 日 进食 应 定时 , 饮 
食量 在 一 段 时 间 内 应 固定 不 变 。 

(2) 胰岛 素 治疗 :胰岛 素 是 糖尿 病 治疗 能 否 成 功 的 关键 ,但 胰岛 素 治疗 需要 个 体 化 ,方案 的 
选择 依据 年 龄 ,病程 .生活 方式 (如 饮食 、 运 动 时 间 、 上 学 ) 和 既往 健康 状况 等 决定 ,胰岛 素 的 种 类 、 
剂量 .注射 方法 都 与 疗效 有 关 。 

1) 胰岛 素 制剂 ( 表 17-7): 目 前 胰岛 素 制剂 有 速效 胰岛 
白 胰 岛 素 (NPH), 长 效 的 鱼 精 蛋白 锌 胰岛 素 (PZI)\ 长 效 胰岛 素 
特 胰岛 素 (detemir) 以 及 预 混 胰 岛 素 等 。 


似 物 、 短 效 胰岛 素 RD PRERE 
类 似 物 甘 精 胰岛 素 (glargine) 和 地 


表 17-7 胰岛 素 的 种 类 和 作用 时 间 


胰岛 素 的 种 类 开始 作用 时 间 ( 小 时 ) ”作用 最 强 时 间 ( 小 时 ) ”作用 最 长 时 间 ( 小 时 ) 
短 效 (RI) E I EE T — 6-8 
速效 胰岛 素 类 似 物 10~15 分 钟 1-2 4-6 
中 效 (NPH) 1.5~2 4~12 18~24 
长 效 (PZI) 3~4 14~20 24~36 
长 效 胰岛 素 类 似 物 ( 甘 精 胰 岛 素 ) 2~4 无 峰 24 
长 效 胰 岛 素 类 似 物 (地 特 胰岛 素 ) - 1-2 6-12 20-24 
预 混 胰 岛 素 ( 短 效 PXO 0.5 双 峰 1-12 16-24 
甘 精 胰岛 素 是 在 人 胰岛 素 A 链 21 位 以 甘氨酸 替代 天 门 冬 氮 酸 ,B 链 的 羧基 端 加 上 两 个 精 


氢 酸 。 地 特 胰 岛 素 是 去 掉 B30 位 的 氨基 酸 ,在 B29 位 点 连接 上 含有 14-C 的 脂肪 酸 链 。 其 结构 
的 改变 使 得 该 胰岛 素 稳 定性 增强 ,在 酸性 环境 中 呈 溶 解 状态 , 即 清澈 溶液 ,注射 前 无 须 预 先 混 
匀 , 可 直接 皮下 注射 。 一 般 1-2 小 时 起 效 ,作用 时 间 维 持 24 小 时 ,每 日 只 需 注射 1 次 。 

2) 胰岛 素 治疗 方案 :胰岛 素 的 治疗 方案 很 多 ,常用 的 有 : 

A. 每 日 2 次 注射 方案 : 即 短 效 (或 速效 ) 胰岛 素 与 中 效 胰 岛 素 的 混合 剂 分 别 于 早餐 前 和 有 晚 
ERU 2 次 注射 。 其 中 , 短 效 (或 速效 ) 胰岛 素 与 中 效 胰岛 素 的 比例 大 约 为 1 : 2。 早 餐 前 胰岛 素 量 
为 每 日 总 量 的 2/3 ,晚餐 前 用 量 为 总 量 的 1/3。 

B. 每 日 3 次 注射 方案 :早餐 前 用 短 效 (或 速效 ) 与 中 效 胰岛 素 混 合剂 ,午餐 前 单 用 短 效 (或 
速效 ) 胰 岛 素 ,晚餐 或 睡 前 用 短 效 (或 速效 ) 与 中 效 胰岛 素 混 合剂 注射 ,或 其 他 类 似 的 方案 。 

C. 基础 - 餐 时 大 剂量 (basal- bolus) 方 案 : 即 三 和 餐 前 注射 短 效 胰岛 素 或 速效 胰岛 素 类 似 物 ， 
睡 前 给 予 中 效 或 长 效 胰岛 素 类 似 物 。 夜 间 的 中 长 效 胰岛 烷 约 占 全 日 总 量 的 30%~50% (一 般 先 
按 30% 计算 ), 余 量 以 速效 或 短 效 胰岛 素 分 成 3 次 于 每 餐 前 注射 。 但 车 以 速效 胰岛 素 类 似 物 做 
和 餐 前 注射 , 则 夜间 使 用 基础 胰岛 素 的 比例 要 高 一 些 。 

D. 持续 皮下 胰岛 素 答 注 (CSID): 可 选用 短 效 胰岛 素 或 速效 胰岛 素 类 似 物 。 将 全 日 的 总 量 分 
为 基础 量 和 和 餐 前 追加 量 两 部 分 ,两 者 的 用 量 按 1 : 1 的 比例 分 配 。 将 24 小 时 划分 为 日 间 
(07:00-21:00) 和 夜间 (21:00~ 次 日 07:00) 两 个 阶段 ,日 夜间 基础 量 之 比 为 2 : 1。 餐 前 追加 量 
TG 3 餐 平 均 分 配 , 于 每 次 餐 前 给 注 。 在 治疗 过 程 中 根据 血糖 或 动态 血糖 监测 结果 进行 基础 率 或 
餐 前 胰岛 素 剂 量 的 动态 调整 。 

3) 胰岛 素 的 剂量 及 其 调整 :胰岛 素 需 要 量 婴 儿 偏 小 ,年 长 儿 偏 大 。 新 诊断 的 患 儿 , 轻 症 患者 
胰岛 素 用 量 为 每 日 0.5~1.0U/kg; 青 春 期 前 儿童 一 般 为 每 日 0.75~1.0U/kg; 青 春 期 儿童 每 日 用 量 通 
TÉ »10U/kg. 

早餐 前 注射 


的 胰岛 素 提 供 早餐 和 午餐 后 的 胰岛 素 , 晚 餐 前 注射 的 胰岛 素 提 供 晚 先后 及 次 日 


gtt AMUR 


AJIRA Duis 25 H IERRA A A IOS Ep KE, E 2-3 天 调整 剂量 一 次 ， 
直至 尿 糖 不 超过 ++; 血 糖 . 尿 糖 稳定 后 ,在 相当 时 期 中 可 不 用 再 调整 。 

4) 胰岛 来 注射 笔 :胰岛 素 注射 笔 是 普通 注射 器 的 改良 ,用 喷嘴 压力 和 极 细 针 头 推 进 胰岛 素 
注入 皮下 ,可 减少 皮肤 损伤 和 注射 精神 压力 。 所 用 制剂 为 预 混 胰 岛 素 ,速效 / 短 效 胰岛 素 和 长 效 / 
中 效 胰岛 索 的 混合 制剂 .其 成 分 和 比例 随笔 芯 的 不 同 而 不 同 。 皮 下 注射 部 位 应 选择 大 腿 `、 上 臂 
FURE S i UFER, 1 个 月 内 不 要 在 同一 部 位 注射 2 次 ,两 针 间 距 2.0cm 左右 ,以 防 日 
AA e eb Hz e — 影响 疗效 。 注 射 部 位 参与 运动 时 会 加 快 胰岛 素 的 作用 ,打球 或 跑步 前 不 
应 在 手 尽 和 大 腿 注 躬 ,以 免 过 快 吸收 引起 低 血 灶 

5) Mich RR 对 能 模拟 正常 胰腺 的 
让 胰 品 来 , 殉 利 于 血糖 的 控制 。 胰岛 素 泵 一 般 使 T 效 胰岛 素 
PEJ AI ECT 一 般 治疗 方案 。 

氏 期 候 戴 胰岛 索 泵 的 患 儿 ,应 注 


E BE 
A C 


向 患者 体内 输入 微 
素 类 似 物 ,但 胰岛 素 


注射 局 部 的 消毒 和 保持 清洁 ,并 定期 更 换 部 位 ,以 防 


寺 程 中 的 注意 事项 
y RAATI Somogyi 现象 ,是 由 于 胰岛 素 过 量 , 在 和 夜 至 凌晨 时 发 生 低 
血糖 ,在 反 调节 激素 作用 下 使 血糖 升 高 .清晨 出 现 高 血糖 , 即 出 现 低 血糖 - 高 血糖 反应 。 如 未 及 
时 诊断 , 因 日 间 血 糖 增高 而 育 目 增加 胰岛 索 用 量 , 可 形成 恶性 循环 。 故 对 于 尿 量 增加 ,同时 有 低 
LARE Hp La, — LPS dr mE a 较 大 ,胰岛 素 用 量 大 于 每 日 1.5U/kg 者 ,应 怀疑 Somogyi 现象 .可 测 
午夜 后 1~3 时 血糖 以 及 时 诊断 。 

B. JRD zB SEHR np 臻 清晨 现象 (dawn phenomenon)。 因 晚 间 胰 岛 素 不 足 ， 在 清晨 
5~9 时 旺 现 血糖 和 尿 糖 增高 ,可 加 大 晚间 注射 剂量 或 将 NPH 注射 时 间 稍 往 后 移 即 可 。 持 久 的 胰 
岛 素 用 是 不 足 可 使 患 儿 长 高 血糖 状态 ,症状 不 能 完全 消除 ,导致 生长 停滞 、 肝 脾 肿 大 、 高 
血糖 、 高 血脂 .容易 发 生病 症 酸 

C. 胰岛 药 的 情况 下 ,每 日 胰岛 素 用 量 >2U/kg 仍 不 能 使 高 血糖 得 
到 控制 时 ,在 排除 Somogyi 现象 后 称 为 胰岛 索 耐 药 。 可 换 用 更 纯 的 基因 重组 胰岛 素 。 

(3) 运动 治疗 :运动 时 肌肉 对 胰岛 素 的 敏感 性 增高 ,从 而 增强 葡萄 糖 的 利用 ,有 利于 血糖 的 
控制 。 运 动 的 种 类 和 剧烈 程度 应 根据 年 龄 和 运动 能 力 进行 安排 ,有 人 主张 1 型 糖尿 病 的 学 龄 
每 天 都 应 参加 1 小 时 以 上 的 适当 运动 。 运 动 时 必须 做 好 胰岛 素 用 量 和 饮食 调节 ,运动 前 减少 
胰岛 素 用 量 或 加 和 餐 , 问 定 每 天 区 时 间 ,避免 发 生 运动 后 低 血 糖 。 

(4) 宣教 和 管理 :由 于 小 e Lid Ars. ELA E d CPP 和 注 
对 胰岛 素 , 给 患 儿 及 其 家 庭 带 来 种 种 精神 烦恼 。 因 此 ,医师 、 REAR LN 密切 配合 。 医 务 人 员 
必须 向 患 儿 及 家 长 详细 介绍 有 关 知 识 , 帮 助 串 : 活 和 治疗 , 同 
时 加 强 管理 制度 ,定期 随访 复查 。 出 院 后 家 长 和 ASF EM MAS 
家 庭 记录 ,包括 人 m 胰岛 素 注 射 次 数 和 剂量 y E. 
(5) 血糖 监测 :血糖 监测 包括 家 庭 日 常 血糖 i iM RUN 。 家 庭 日 党 
记录 应 包括 血糖 水 平 ,胰岛素 剂量 n i Bid EE 
事件 及 其 严重 程度 ,以 及 潜在 的 日 常生 活 习 惯 改变 等 。 ei 助 于 分 
起 低 血 糖 的 原因 ,利于 指导 胰岛 未 油 整 以 降低 血糖 波动 水 平 ,也 有 助 于 防止 糖尿 
王 症 酸 中 毒 以 及 低 血糖 的 发 生 。 定 期 总 体 血糖 监测 建议 患者 每 3~6 个 月 定期 至 医院 
血红 入 向 、 肝 肾 功 能 等 检查 。 

(6) 预防 并 发 症 :积极 预防 微血管 继 发 损害 所 造成 的 肾 功能 不 全 .视网膜 和 心肌 等 病变 


6) MRES 
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患 儿 应 遵守 医师 的 安排 , 接 3 
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第 十 八 章 儿童 急救 


第 一 节 ”儿童 心肺 复苏 


Uli &z IR Ce: ardiopulmonary resuscitation, CPR) 省 在 心跳 呼吸 又 停 :的 情况 下 所 采取 的 一 系 
PS. UBI. JE ELS LE fc pE LE &£ TE 党 功能 .合生 命 得 以 维持 。 
SME AA ] 

mp ERIDAN. — 伤害 ,包括 呼吸 衰竭 ,新生 儿 室 县、 
VR JLEPESR Cr UE VIS Mp K 新 生 儿 和 婴儿 死亡 的 主要 原因 是 先 
大 性 畸形 .里 产 的 并 发 症 和 皮 儿 狂 死 证 等 ;而 意外 伤害 逐渐 成 为 导致 年 长 儿童 死亡 的 主要 原因 : 

1. 疾病 状态 下 出 现 心跳 呼吸 又 停 

(1) 呼吸 系统 疾病 如 严重 哮喘 IRK 
Ji pue de we e pa y sc Xs fei], JL ROG OSESR (F SEE IDA 2 
58 KM CBE RS E Casphyxial arrest) 

(2) hí 的 状态 不 稳定 ;如 大 时 失血 、 严 重心 律 失常 心肌炎、 心 肌 病 、 心 力 衰竭 等 

(3) 神经 系统 疾病 急剧 恶化 :如 钨 迷 患 才 常 无 足够 的 呼吸 驱动 以 保证 正常 的 通气 。 

(4) 革 些 临床 诊疗 操作 : 对 于 有 高 危 因 素 的 患 儿 , 某 些 诊疗 操作 能 加 重 或 触发 心跳 呼吸 又 
停 , 包 括 :D 气 道 的 吸引 :能 引起 低 氧 .肺泡 鞭 陷 及 反射 性 心动 过 缓 ;@ 如 
折 膏 、 翻 匡 , 吸 并 等 关 可 使 更 多 的 分 沁 物 溢出 ,阻塞 气 道 ,也 可 使 患 儿 产 生 园 可 形式 的 呼 
吸 支 持 ( 如 人工 呼吸 机 的 应 用 ) 的 撤离 :患者 必须 从 以 前 的 人 -呼吸 转变 为 自主 手 吸 做 功 , 如 降 
氏 吸 入 氧 深 度 .撤离 CPAP 或 机 械 通气 ,拔除 气管 搬 管 等 ; 轩 安 有 人 工 气 道 的 患 儿 气管 搬 管 发 生 
塞 或 脱 开 ; 司 镇 静 剂 的 应 用 :如 麻醉 剂 ( 包 括 外 科 手 术 麻醉剂 的 使 用 ), 镇 静 药 和 止咳 药 的 应 用 
弄 钱 的 呼吸 抑制 ;@ 各 种 操作 :如 腰椎 穿刺 心包 穿刺 . 粤 骨 管 的 放置 气管 插 管 心 血管 介入 济 
FERMES Dra f 8 JL Jer ERA - 呼吸 的 不 协调 ,也 可 引起 心跳 呼吸 又 停 。 应 特别 注意 条 
不 的 失 代 偿 表现 ,包括 外 周 循环 不 良 ,心动 过 缓 .呼吸 形式 的 改变 或 呼吸 暂停 ,发 纤 ,对 刺激 的 反 
应 性 下 降 等 有 上 述 表现 时 应 尽 可 能 停止 相关 的 操作 ， dice Ef xs. 
2. BIMES MI Ac BK na d A DU ERE FI THERE 
CLE A He F9 HE JL ode e AL 珍爱 生命 等 广 iem 要 的 教育 ,防止 意外 的 发 生 

【 儿童 心跳 呼吸 又 停 的 诊断 】 

临床 表现 为 突然 压 迷 ,部 分 有 一 过 性 拙 摘 ,呼吸 停止 .面色 灰暗 或 发 红 ,瞳孔 散 大 和 对 光 反 
射 消失 A Ak Coi Jk c os od AO c e .听诊 心音 消失 ,如 做 心电图 检查 可 见 等 电位 
线 .也 机械 分 离 或 心 

心跳 呼吸 如 停 的 诊断 并 不 困难 ， 一般 叫 儿 完 然 苔 迷 及 大 血管 捕 动 消失 即 可 诊断 ;但 在 紧 总 
M K . füphi AS WARE JEK ERTA GLO R, iti D t fc IR CD. DL e E D 
抢救 时 机 

( 儿童 生存 链 】 

HJ SK SCHEINT A RE P Js e CETTE AD CERT i t, TL az fef 
d 5 ASI VEL oc EE P Jat LUE E acidi a Aj atn ad een TC RE Me n acte 
áp Xd EEN MEER RETAS 


病 等 。 与 成 人 心跳 呼吸 


颤动 等 


pediatrie chain of surviv: aD fJ, 
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1. 儿童 基本 生命 支持 (pediatric basic life support, PBLS) PBLS 包括 儿童 生存 链 中 的 前 3 
个 环节 , 即 防止 心跳 呼吸 又 停 . 尽 早 进 行 心肺 复苏 .迅速 启动 急救 医疗 服务 系统 ， 任 何 一 个 受 
过 训练 的 医务 人 员 或 非 医务 人 员 都 可 以 实施 BLS,BLS 是 自主 循环 恢复 (return of spontaneous 
circulation , ROSC), 挽 救 心跳 呼吸 又 停 患 者 生命 的 基础 。 当 心跳 呼吸 停止 或 怀疑 停 
进行 CPR ,同时 启动 急救 医疗 服务 系统 ( emergency medical services, EMS), 迅速 
行 高 级 生命 支持 的 医疗 机 构 。 

2. 儿童 高 级 生命 支持 (pediatric advanced life support, PALS) PALS 为 心肺 复苏 的 第 二 阶 


停止 时 ,应 尽早 
患 儿 送 到 能 进 


役 ,有 经 验 的 医护 人 员 参 与 此 时 的 抢救 工作 ,并 且 常 有 明确 的 分 工 ,协调 处 理 呼 吸 、 胸 外 心脏 按 
压 . 辅 助 药物 应 用 .输液 . 电 除 颤 、 监 护 及 必要 的 记录 。ALS 的 重点 是 最 大 限度 地 改善 预后 ,包括 


血管 通路 .使 用 药物 . 电 除 闫 .气管 插 
需要 高 级 生命 支持 的 时 间 <5 分 钟 , 复 


在 不 导致 胸 外 按压 明显 中 断 和 电 除 额 延 迟 的 情况 下 LEE vj 
管 等 . 儿童 心跳 呼吸 又 停 后 对 人 工 通 气 或 用 氧 有 反应 ， 
苏 成 功 后 神经 系统 正常 的 可 能 性 较 大 。 

3. 综合 的 心脏 又 停 后 治疗 (integrated post-cardiac arrest care) 主要 针对 ROSC 后 的 治疗 和 护 
IE, 包括 优化 心肺 等 重要 器 官 的 血 流 灌注 .转运 患者 至 具有 心肺 复苏 系统 治疗 能 力 的 医院 或 重症 
监护 中 心 ,确定 诱发 心跳 呼吸 又 停 的 原因 和 防止 复发 .控制 体温 以 利于 生存 和 神经 系统 康复 .优化 
机 械 通 气 和 减少 肺 损 伤 . 器 官 功能 支持 和 降低 多 器 官 豪 竭 的 风险 ,提供 必要 的 复苏 后 康复 训练 等 


了 


等 。 
综合 的 心脏 又 停 后 治疗 需要 多 学 科 联 合 ,对 提高 心跳 呼吸 桑 停 患者 的 生存 率 和 生活 质量 非常 重要 。 


[心跳 呼吸 骤 停 的 处 理 】 
对 于 心跳 呼吸 又 停 ,现场 抢救 (first aid) 十 分 必要 ,应 争分夺秒 地 进行 。 强调 黄 金 4 分 钟 , 即 
在 4 分 钟 内 进行 BLS ,并 在 8 分 钟 内 进行 ALS。 
i. 迅速 评估 和 启动 急救 医疗 服务 系统 ”包括 迅速 评估 环境 对 抢救 者 和 患 儿 是 否 安全 ,评估 
患 儿 的 反应 性 和 呼吸 (5~10 秒 之 内 作出 判断 ) 检 查 大 血管 搏动 (婴儿 触摸 肪 动脉 .儿童 触摸 额 动 
脉 或 股 动脉 ,10 秒 之 内 作出 判断 ), 迅 速决 定 是 否 需要 CPR。 
2. 迅速 实施 CPR 迅速 和 有 效 地 CPR 对 于 自主 循环 恢复 (ROSC) 和 避免 复苏 后 神经 
系统 后 遗 症 至 关 重 要 。 婴儿 和 儿童 CPR 程序 为 C-A-B 方法 , 即 胸 外 按压 (chest compressions/ 
circulation,C) .开放 气 道 ( airway,A) 和 建立 呼吸 (breathing /ventilations , B); 对 于 新 生 儿 ,心脏 又 停 主 
要 为 呼吸 因素 所 致 (已 明确 为 心脏 原因 者 除外 ), 其 CPR 程序 为 A-B-C 方法 ( 详 见 第 七 章 第 四 节 ) 
(1) 胸 外 按压 (chest compressions/circulation , C): 当 发 现 患 儿 无 反应 ,没有 自主 呼吸 或 只 有 无 
效 的 喘息 样 呼吸 时 ,应 立即 实施 胸 外 按压 , 甚 目的 是 建立 人 工 循环 。 
胸 外 按压 方法 :为 达到 最 佳 胸 外 按压 效果 ,应 将 患 儿 放 置 于 硬 板 上 。 对 于 新 生 儿 或 婴儿 , 单 
人 使 用 双 指 按 讨 法 :将 两 手指 器 于 乳头 连 线 下 方 按 计 胸骨 (图 18-1); 或 使 用 双手 环抱 拇指 按 扑 
法 :将 两 手掌 及 四 手指 托 住 两 侧 背部 ,双手 大 拇指 按压 胸骨 下 1/3 处 (网 18-2)。 对 于 儿童 ,可 用 


图 18-1 双 指 按压 法 (用 于 新 生 儿 和 小 婴儿 ) 图 18-2 ”双手 环抱 拇指 按压 法 (用 于 新 生 儿 和 小 婴儿 ) 
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了 下 半 部 ; 单 手 胸 外 按压 时 ,可 用 一 只 手 固定 患 儿 头 部 ,以 便 通 气 ; 另 一 手 的 
4 部 宇 于 胸 尼 下 半 段 ,手掌 根 的 长 轴 与 胸骨 的 长 轴 一 致 (图 18-3); 双 手 胸 外 按压 时 ,将 一 手 
等 根 部 重 车 放 在 另 一 上 ,十指 相 扣 , 使 下 面 手 的 手指 抬 起 ,手掌 根部 垂直 按压 胸骨 下 半 部 (图 
18-4)” 注 总 不 要 按 计 到 剑 突 和 肋骨 按压 深度 至 少 为 胸部 前 后 径 的 1/3 (婴儿 大 约 为 Aem ,儿童 
KEIJ Sem) FEN 少 为 100 次 /分 ,每 一 次 按压 后 让 胸廓 充分 回 弹 以 保障 心脏 血 流 的 充 
:, 尽 其 减少 胸 外 按压 的 中 断 (<10 秒 )。 


d. Musa 


gU \ 
~ 


图 18-3” 单 手 按压 法 (用 于 儿童) 图 18-4 ”双手 按压 法 (用 于 儿童 和 成 人 ) 


(2). 开放 气 道 airway'A): 儿 童 .尤其 是 低龄 儿童 主要 为 窒息 性 心脏 又 停 ,因此 ,开放 气 道 (A) 
和 实施 有 效 的 人 工 通气 (B) 是 儿童 心肺 复苏 成 功 的 关键 措施 之 _。 首 先 应 清理 口 . 咽 . 鼻 分 泌 
物 .异物 或 哎 吐 物 , 必 要 时 进行 口 . 和 等 上 气 道 吸引 ; 开放 气 道 多 采取 仰 头 抬 频 法 (head tilt-chin 
lift maneuver): 用 一 只 手 的 小 鱼 bx GE 外 侧 缘 ) 部 位 置 于 患 儿 前 额 , 另 一 只 手 的 示 各 中指 置 于 
下 项 将 下 颌 骨 上 提 , 使 下 颌 角 与 耳垂 的 连 线 和 地 面 垂直 ;注意 手指 不 要 压 闫 下 软组织 ,以 免 阻 守 
气 道 ( 图 18-5); 疑 有 绒 椎 损伤 者 可 使 用 托 合法 (jaw thrmust): 将 双手 放置 在 患 儿 头 部 两 侧 , 握 住 下 
颌 角 向 上 托 下 颌 ,使 头 部 后 仰 程度 为 下 颌 角 与 耳垂 连 线 和 地 面 成 60* (儿童 或 30” CJL) (图 
18-6) 若 托 合法 不 能 使 气 道 通畅 ,应 使 用 仰 头 抬 闫 法 开放 气 道 。 


图 18-5 MAAA CON 图 18-6 ” 托 颌 法 开放 气 道 


(3) 建立 呼吸 ( breathing, B) 
D) 口 对 口 人 工 呼吸 :此 法 适合 于 现场 急救 、 操 作者 先 深 吸 一 口气 ,如 患 儿 是 1 BUFE. 
P A s 6 s RT 5 如果 是 较 大 的 婴儿 或 儿童 ， uo 拇指 和 示 指 紧 捏 住 患 儿 的 鼻子 ， 
保持 其 头 后 倾 ;将 气 歇 人 ,同时 可 见 患 儿 的 胸廓 抬 起 。 停 止 吹 气 后 , 放 开 鼻孔 ,使 患 儿 自 然 呼 气 ， 
排出 肺 内 气体 ， 应 避免 过 度 通气 。 
器 对 中 人 上 呼吸 即使 操作 正确 .吸入 氧 浓 度 也 较 低 (<1856); 操 作 时 间 过 长 时 术 者 易 疲 劳 .也 
有 感染 疾病 的 潜在 可 能 ,如 条 件 允 许 ,或 医院 内 的 急救 ,应 尽快 采取 如 下 辅助 呼吸 的 方法 ej 


A 


此 


iak 
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2) ER% - 面罩 通气 (bag-mask ventilation): Wh iE R r aW] 
BA RA- 面 旱 通 气 与 气管 搬 管 一 样 有 效 , 旦 相对 更 安全 


B^ 


dí Hag ^neas UR BE AEK ^96 CER JURE HS JL 
少 为 450~500ml, 年 长 儿童 容积 为 1000ml), 可 输入 空气 或 氧 
气 , 在 氧气 流量 为 10L/min 时 ,递送 的 氧 浓度 为 30%~80%。 
Fe WW se EE RU ^C WT UAR 60%~95% iS TRE F 
流量 应 维持 在 10-15L/min- ^Clé ar BiU Fi JJ ER dil 


IRE 


; MEO d rd e z] 18-7 
压力 水 平 在 35-40cmH,O.. ifii dT i b , AE m 

口 吕 ,并 托 颌 保证 气 道 通畅 。T 2C" 鱼 方式 进行 面 加 通气: 中指、 
JE T8] lf 77 8) 460 ,拇指 和 示 指 呈 “C” 1E TE TRE AI 18-7). 


辅助 通气 的 效果 ;如 无 有 效 通 气 ( 表 现 为 胸廓 托 
异物 未 排出 等 ) 
吸 的 协调 : 单 人 复苏 婴 
立即 给 予 2 次 有 效 的 人 工 呼吸 , 即 胸 外 按压 和 人 工 呼吸 
若 高 级 气 道 建立 后 , 胸 外 按压 与 人 工 呼吸 不 再 进行 协调 , 胸 外 把 
间断 地 进行 ;呼吸 频率 为 8-10 次 /分 ( 即 每 6~8 秒 给 予 
2 个 或 更 多 的 救助 者 ,可 每 2 分 钟 交 换 操作 ,以 防止 实施 
效率 降低 。 

(4) ERS8 (defibrillation, D 
ee i 
2 分 钟 )， 


否 仍 存在 气 道 醒 阻 (如 气管 


3) 胸 外 按压 与 全 呼 


安 压 以 不 少 
F 吸 ), 注 
Hz Ft n 


次 中 
各 外 


): 在 


能 够 获取 


的 心脏 又 

,或 心 电 监护 有 

速 时 ， nmn -8 区 + 衰减 型 AED; 上 婴儿 应 首选 
量 误 减 型 AED ,也 可 以 使 用 不 带 儿 科 剂 量 训 减 器 的 AED- 初始 

页 , 则 电击 能 量 至 少 升 至 4Jkg, 但 不 超过 ， 除 颤 后 应 立即 恢复 

1 后 的 胸 外 按 Republ (<10 Fb). 2 分 钟 后 重新 评估 心跳 节律 。 

3. 迅速 启动 急救 \ 救 , 则 一 人 在 访 


n 


seen 
W HE EE 


m 
^b 


Jj 


医疗 服务 系统 “如果 有 2 人 参与 急 clit. C 


PE A E EE ET DIMUS DUO ERUNT 


AREL QR EU — A Sit CPR, 则 在 实施 5 个 循环 的 CPR (30 : 2 的 胸 外 按 
后 ， " 络 EMS 和 获 到 AED ak Tall Di EJ plc CPR ,直至 急救 
自主 呼吸 (ROSC) 


4. 高 级 生命 支持 (ALS) 
路 .应 用 药物 ate 


eaa fy AT 
Ix 后 1 fi 


主 在 BLS Atl FAR 
心 电 监 护 、 对 症 处 理 复 


ALS | 
^UI atu Bi 


CE Jid 


PES 


疲劳 ， em J« 


iiid (automated external defibri 
: 先 给 予 5 个 周 } 
或 无 脉 性 
选手 动 型 除 瘟 
用 2J/kg d 
CPR x 


天 院 的 急救 电话 和 获 
侨务 人 员 抵 达 或 是 


:的 医疗 名) 


C” 钳 方式 的 面罩 通气 
ALAS Mit 


日 -E 


:时 用 7 
gb. "m 是 


L 和 儿童 时 ,在 胸 外 按压 30 次 和 开放 气 道 后 ， 
£339 30 : 2 49 SUA IE 


苏 则 为 15 : 2 


于 100 次 /分 的 频率 不 


^C. 如果 有 
安奈 质量 及 


llator, AED) 
的 CPR ( 约 
性 心动 过 
义 , 次 选 儿 科 
dua HESS 2 

能 缩短 电击 


UJ 


a 


PR 的 同时 , 男 一 人 
RAED 或 手 
EE 和 人 [呼吸 ) 


儿 开 始 


tU 


rs 建立 血 
人 最 大 限度 地 改 


eI dp ALS 依赖 于 前 期 高 质量 的 CPR, 尤 其 是 正确 的 胸 外 按 讨 (0 as ;对 于 以 室 
tc PME er ti ARTE fep Cn 
在 医院 内 oig MA S 3 poat 8 BLS 和 ALS 应 同时 进行 ;如 一 人 实施 胸 外 按 扩 ,一 人 
进行 通气 (包括 建立 高 级 E EE mi 心 电 监护 ,建立 输液 通道 ,准备 急救 药物 和 计 


Jj ia c 


CD 89 ^ Ou ^ Cs e UÁ advanced airway ventilation) (AENOR 


Vip oy, np ^ cani E 


ifii dul ^ QUE, 征管 .食管 - CIC ^ CR 
) LIII GR Coropharyngeal airways) AI] GB (nasopharyngeal airways): fie RE JE dr A FAK 
fe tM FAAS GRE NERAN Ft (TRIER POTETE TAL T ES E 


d Hum KIE 


2j Ih ifr 5 m ^ Cant Clary ngeal mask airway LMA): JH] FER% - h 


[C ^ CASTEL], 


又 未 进行 气管 
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插 管 者 。 与 生长 儿童 和 成 人 相 比 ,年 幼儿 童 LMA 置 入 相关 的 并 发 症 发 生 率 较 高 。 

3) 气管 插 管 : 当 需 ERA 入 通气 时 ,或 面罩 吸 氧 不 能 提供 足够 通气 时 ,就 需 
y (ERI LUE SC. JeaM ACE S (uncuffed endotracheal tube, UETT) Uf WAE FE (cuffed 
endotracheal tube, CETT) 均 可 用 于 婴儿 和 儿童 .气管 导管 内 径 大 小 可 根据 患 儿 年 龄 选择 。 若 
用 UETT, beds 内 径 :<1 岁 3.5mm, 1-2 9 4mm, >2 岁 可 用 公式 进行 估算 :[ 4 CE S 74) Jm; Zr FH 
CETT, $5 ss n «1 Z2 3mm. 1-2 岁 3.5mm.»2 岁 可 用 公式 进行 估算 :[ 3.5+ (年龄 /4) Jjmm。 插 管 
后 可 继 号 加 压 通气 .或 连接 人 工 呼吸 机 进行 机 械 通气 。 

4) ed - 气管 联 人 s 气管 ( (esophageal-tracheal combitube , ETC) ): 为 双 腔 导管 ,一 个 腔 是 讶 端 ， 
用 作 食 管 博 塞 气 道 ; 另 一 个 eie UNE S ETC 用 于 没有 反应 .没有 咽 反 射 
的 患者 :可 在 自然 体位 捅 管 .可 育 插 .插入 迅速 ,可 作为 气管 导管 插 管 失败 的 解救 措施 之 一 。 

(2) 供 气 :自主 循环 尚未 恢复 前 ,推荐 使 用 100% Side 后 ,动态 检测 动脉 血 氧 饱和 度 ， 
应 逐步 调整 供 气 ,以 保证 动脉 血气 饱和 度 宇 9496。 

(3) 建立 与 维持 给 液 通路 ;建立 血管 通路 是 使 用 药物 、 补 充 液体 和 获取 血液 标本 之 必需 。 中 
心 汐 脉 通路 具有 许多 优点 .但 由 于 建立 中 心静 脉 通路 耗 时 较 多 ,因此 周围 静脉 通路 常 为 首选 ; 必 
要 时 可 同时 建 闲 周围 静脉 和 中 心静 脉 通路 。 更 脉 通路 不 能 迅速 建立 (>90 秒 ) 时 ,应 建立 骨 内 通 
中 0O)。 符 肉 通路 适用 于 任何 年 的 ,是 一 各 安全 可靠 ,并 能 快速 建立 的 给 药 途径 。 如 果 租 及 
路 和 和 骨 内 通路 均 未 能 及 时 建立 ,利多 卡 因 、 ise .阿托品 . 纳 洛 酮 等 脂 溶性 药物 可 经 气管 通 
路 (ET) 给 药 ; 药物 最 佳 剂 | 最 尚未 确定 ， 一 般 利 多 卡 因 和 纳 洛 酮 的 剂量 为 静脉 
用 药剂 其 的 2 量 为 静脉 用 药剂 量 的 10 倍 ; 如 果 在 CPR 过 程 中 气管 内 给 药 ， 
可 短 御 停 ERRETA .用 至 少 5m 的 生理 盐水 冲洗 气 道 ,然后 立即 给 予 连续 5 次 的 
正 压 通 气 ， 

(4) 药物 治疗 :药物 治疗 的 包括 抗 心律 失常 .纠正 休克 、 纠 正 电 解 质 和 酸 碱 失 衡 . 维 
持 心 排 血 量 和 复苏 后 稳定 等 . 大 给 予 。 常 用 急救 药物 有 : 

D FE EIRE JLE Hi 党 停 捕 和 心动 过 缓 ,肾上腺 素 有 正 性 肌 力 和 
正 性 频率 作用 ,能 升 高 主动 | M Af HIE 和 冠状 动脉 灌注 压 。IV 或 IO 给 药剂 量 t 0.01 mg/kg. 
(1 : 10 000 溶液 0.Imlykg), 最 大 剂量 为 1 gi ET 给 药剂 量 为 0.1mg/kg, 最 大 剂量 为 2.5mg; 必 要 时 
间隔 3-5 分 钟 重复 1 次 ,六 性 液体 于 同一 管道 输 注 。 
2) 碳酸 氧 钠 : 由 于 心脏 又 停 后 出 现 的 酸 中 毒 多 为 呼吸 性 酸 中 毒 合并 高 乳酸 性 代 济 性 酸 中 

的 、 心 及 如 停 或 严重 休克 时 ,血气 分 析 可 能 无 法 准确 反映 机 体 
RE ,碳酸 氧 钠 过 其 使 用 可 影响 组 织 内 氧 的 输送 ,引起 低 血 钾 、 低 血 钙 和 高 钠 血 症 , 降 
[和 导致 心肌 功能 不 全 。 在 抢救 中 毒 .高 血 钾 所 致 的 心脏 又 停 ,以 及 较 长 时 间 心 脏 又 
:三 此 使 用 碳酸 毛 钠 ;首次 剂量 为 Immolkg,IV 或 10 缓慢 注入 。 当 自主 循环 建立 及 抗体 克 
液体 输入 后 1, 伐 酸 氨 钠 的 用 ipu Kete 的 结果 而 定 。 
) 阿 托 晤 : 阿 托 同 可 提高 心率 ,改善 心动 过 缓 ,传统 上 作为 心室 停 捕 或 心动 过 组 .无 脉 心 电 
活动 LUPEA) 时 的 常规 治疗 药物 、IV w 10 38] 53 0.02mg/kg, ET 剂量 为 0.04~0.06mg/kg, 间 陋 5 
分 钟 可 重复 合用。 最 小 剂量 为 0. lmg, 单 次 最 大 剂量 为 0.5mg; 抢 救 有 机 磷 农 药 中 毒 时 需要 更 高 
FI) at FS ERE hh. 但 有 证 据 显示 ,PEA aa Chang (di HI BSEC A ERE GT SCR, FL BIECS 不 再 推荐 
阿 托 训 作为 心 及 复苏 的 常规 治疗 药物 、 
4) 季 移 糖 :高 血糖 和 低 血 糖 均 可 导 和 至 脑 损 伤 ,因此 危重 患 儿 应 床 旁 监 测 血 糖 浓度 。 儿 童 粮 
原 储备 有 限 , 当 机体 能 芝 需 要 增加 时 ,可 导致 低 血糖 ;应 给 予 区 萄 糖 ,0.5~1.0g/kg,lV 或 10 给 药 ; 
新 生 儿 用 10% i A BE S- 10m, 婴儿 和 儿童 用 25% 稍 萄 糖 2-4mVke, 青 少年 用 50% d ti 
I-2ml/kg CPR 后 常 出 现 应 激 性 一 过 性 高 血糖 ;CPR 期 间 宜 用 无 糖 液 ,血糖 高 于 LOmmol/L, Bil 
监 探 制 .CPR 后 华 高 血糖 的 患 儿 预后 差 、 


"prm 
途径 给 


ES 
- 


毒 , 因 此 不 主张 常规 给 予 碳酸 
iei ibó aj ng 
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5) 钙 剂 :儿童 CPR 不 常规 应 用 钙 剂 ;只 有 在 已 证 实 的 低 钙 血 症 、. 钙 持 抗 剂 过 量 .高 镁 血 症 或 
高 钊 血 症 时 才 给 予 钙 剂 。 剂 量 :10% 葡萄 糖 酸 钙 100~200mg/kg (1~2ml/kg) 或 10% AEE 20mg/ 
kg(0.2ml/kg), 单 次 最 大 剂量 为 2g。 

6) 纳 洛 酮 :用 于 阿片 类 药物 过 量 。 剂 量 :<5 岁 或 体重 二 20kg SEO O. I mg/kg, z 5 岁 或 体 
3E z20kg 者 为 2mg,IV 或 I0 或 ET 给 药 - 

7) 腺 苷 :抑制 罕 房 结 和 房 室 结 活性 ,是 终止 有 症状 性 窜 上 性 心动 过 速 的 有 效 药 物 。 首 剂 
0.lmg/kg( 最 大 剂量 6mg), 快 速 推广, 重复 剂量 0.2mg/kg( 最 大 剂量 12mg); 随后 快速 滴 注 生理 盐 
水 ,以 促进 药物 输送 到 中 央 循 环 (利用 中 心静 脉 通路 输入 效果 最 佳 ) 应 在 心 电 监护 下 用 药 。 We 
苷 不 得 用 于 预 激 综合 征 (W-P-W 综合 征 ) 和 非 规则 宽 QRS 波 群 心动 过 速 (QRS 波 时限 >0.09 £P), 
因为 它 会 导致 心律 变 成 室 闸 。 

8) 胺 础 酮 :用 于 多 种 心律 失常 ,尤其 是 室 性 心动 过 速 ;对 于 室 闸 ,经 CPR 2-3 Vti BH . 注 
射 友 上 腺 素 无 效 ,可 使 用 胺 础 酮 。 剂 量 为 Smg/kg,IV 或 I0 给 药 ,可 重复 给 药 2 次 至 总 剂量 达 


15mg/kg, 单 次 最 大 剂量 为 300mg。 用 药 时 应 检测 心电图 和 血压 ,心跳 停止 时 可 快速 负荷 ; 若 已 出 
现 灌注 心律 ,给 药 要 慢 (20~60 分 钟 ); 慎 与 其 他 延长 QT 间 期 的 药物 合用 。 


9) 利多 卡 因 : 用 于 复发 性 室 性 心动 过 速 . 室 额 和 频 发 性 室 性 期 外 收缩 (治疗 难 治 性 室 晤 疗效 
不 如 胺 而 酮 ,但 无 胺 础 酮 时 或 胺 矶 酮 无 效 时 可 选用 利多 卡 因 )。IV 或 I0 负荷 剂 是 为 mg/kg. të 
持 剂量 为 20~50pg/ (kg* min). 

(5) 其 他 治疗 :对 复苏 后 患 儿 出 现 的 低 血压 .心律 失常 .版 内 高 压 等 应 分 别 给予 预 防 及 处 理 。 


第 二 节 ”急性 呼吸 衰竭 


呼吸 衰竭 (respiratory failure) 是 ai 由 各 种 原因 导致 的 中 枢 性 和 (或 ) 外 周 性 的 呼吸 生理 功能 
障碍 ,使 动脉 血 氧 分 压 降低 和 (或 ) 二 氧化 碳 分 压 增加 , 目 儿 有 呼吸 困难 ( 窒 迫 ) 的 表现 ,如 呼吸 音 
降低 或 消失 . 吸 气 时 有 辅助 呼吸 肌 参 与 ,出 现 吸 气 性 凹陷 ,以 及 意识 状态 的 改变 。 儿 童 呼吸 衰竭 
多 为 急性 呼吸 衰竭 ,是 儿科 重要 的 危重 病 ,是 导致 儿童 心跳 呼吸 又 停 的 主要 原因 ,具有 较 高 的 死 
呼吸 衰竭 常 以 血气 分 析 指标 来 判断 , 低 氧 性 呼吸 衰竭 (hypoxemic respiratory failure) 可 定义 
为 :在 排除 发 纤 性 心脏 病 的 前 提 下 , 患 儿 在 吸入 氧 浓 度 (Fi0;)>6095 时 ,动脉 所 分 奈 <60mmHg; 高 
碳酸 血 症 性 呼吸 衰竭 (hypercapnia respiratory failure) ) 定 义 为 :急性 期 PaC0;>50mmHg。 根 据 上 述 
结果 ,传统 上 呼吸 衰 竟 分 为 两 型 ，[ 型 呼吸 衰竭: 缺 氧 而 无 二 氧化 碳 泪 留 (Pa0,<60mmHg,PaC0， 
降低 或 正常 ); 卫 型 呼吸 衰竭 : 缺 氧 伴 CO, HK FA (Pa0,<60mmHg , PaACO;»50mmtHg). 
MEE 


; tem Es 旺 呼吸 系统 不 能 有 效 地 在 空气 - 血液 间 进 行 氧 和 二 氧化 碳 的 气体 交 
pios 气 不 足 ,弥散 障 得 M P A f 388 ^C - 血 流 (VWQ) 比例 失调 4 个 方面 ,导致 低 氧 血 症 和 
高 碳酸 血 E 
根据 年 龄 ,常见 的 引起 呼吸 障碍 的 原 发 疾病 有 : 
1. dics 详 见 第 七 章 第 八 节 ) 

2. 2 

(1) 支气管 肺炎 ; 

(2 qi" 

3) IE de; 

(4) Jg KNEES ; 

(5) 气 道 异物 吸入 ; 


(6) 先天 性 


(7) 较 大 腺 样 体 或 扁桃 体 所 致 的 内 咽 梗 阻 。 


3. 2 岁 以 上 儿童 


(D). 哮喘 持续 状态 ; 


(2) 多 发 性 神经 根 炎 ; 


(3) 中 每; 
4) 渭水 ; 

) We s 
(6) 损伤 。 
如 重症 支 
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根据 临床 表现 进行 诊断 和 评估 
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碳酸 血 


引起 红 
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L 及 较 小 的 婴儿 ,由 于 存在 呼 气 时 ) 
于 呼吸 泵 衰竭 所 致 的 呼吸 衰竭 
有 神经 月 
表 或 呼吸 频率 异常 减 1 
及 衰竭 , 除 原 发 疾病 
器 的 功能 异常 
和 高 碳酸 血 症 可 引 | 
4 低 氧 血 症 可 使 心律 失常 


感受 器 正常 状态 下 ,呼吸 衰竭 时 ) 
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RE iu 中 较为 严重 的 典型 病症 


显示 用 
并 发 
禽 流 
JEn 
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动脉 血 
Wit 


重要 ;应 尽 可 能 预测 呼吸 衰竭 的 发 生 ,避免 气体 交换 障碍 的 发 生 。: 
;应 快速 评估 和 患 儿 的 通气 状态 ,包括 呼吸 运动 


症状 和 体征 。 
在 严重 肺 部 疾病 呼吸 衰竭 将 要 发 生前 
呼吸 肌 人 参与 呼吸 .鼻翼 扇 动 等 ;由 于 儿童 的 胸廓 顺 


发 症 、 肺 的 化 学 损伤 、 


如 ,使 


气 道 畸形 (气管 跳 AEG .大 叶 肺 气 肿 等 ); 
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府 : 包 括 气 道 肺 泡 . 肺 循环 等 病变 


i 床上 以 低 氧 血 症 为 主 , 患 儿 常 有 呼吸 困难 ,呼吸 


人 


可 导致 通气 不 量 减少 和 高 碳酸 血 


氧 和 正 压 通气 a 


tieni ^C 


Lo 


吸 窘迫 
立 性 好 ， 
厌 关 闭 以 增加 呼 气 末 正 压 
在 早期 无 明显 的 呼吸 窒 迫 
肌肉 性 疾病 ,可 引起 肺泡 通气 不 足 , 而 此 时 的 吸 
慢 等 线索 中 发 现 。 
,如 肺炎 . 脑 炎 等 证 


前 , 患 儿 常 有 明显 的 时 


PaA 
Vx 
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状 和 体征 外 ， 


,包括 : 


FE 血 量 的 增加 ,而 严重 低 氧 
曾 加 。 低 氧 和 高 碳酸 血 症 


起 心率 和 心 
的 机 会 


患 儿 的 每 分 通气 量 增加 ; 
SE UR 2338 迫 综 FT 合 征 ( acute respiratory 
。 由 于 严重 的 肺 损伤 而 影响 肺 
L 童 ARDS 的 常见 触发 因素 有 严 
液 系统 恶性 肿瘤 .重症 肺炎 ， 


豚 运动 。 急 性 


市 浆 漫 性 浸润 。】 


^x 


t SF c 


出 现 头痛 、 神 志 模 糊 .嗜睡 EAE E 
曾 多 ,由 于 血 二 氧化 碳 分 压 增加 、 氧 离 曲 线 右 移 ， 


IL pH 明显 降低 。 


气 分 析 指标 是 诊断 和 评估 急性 呼吸 衰竭 的 常规 
分 重要 。 儿 童 的 呼吸 系统 代 偿 能 力 有 限 , 故 早期 
当 怀 疑 有 呼 


是 否 


EN I I 


存在 及 强 弱 程度 .呼吸 


动 幅 度 .是 否 存在 发 绀 及 上 呼吸 道 梗阻 
变 , 如 少 与 . 少 动 .意识 模糊 与 激 若 交 蔡 等 。 

当 患 儿 出 现 明 显 的 呼吸 困难 且 影 响 至 
示 为 严重 的 呼吸 衰竭 。 在 处 理 已 出 现 的 中 
状态 下 的 血气 分 析 值 ,应 立即 纠正 低 氧 下 


SO 


Lob. 


2. 对 肺 气体 交换 障碍 和 

AREE C FiO,)>6095 时 ， siam 

诊断 标准 ， XR 
f , PaCO, 7 曼 性 碱 中 毒 时 可 代 偿 性 增 
a fE h 
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I, 
能 诊断 为 呼吸 衰竭 。 
呈 度 和 肺 部 病变 的 进展 
市 泡 - 动脉 氧 分 压 差 (A-aD0O,)。 在 订 
A-aDO, 能 对 呼吸 衰竭 的 } 
) /0.8)+ PaO, ]。 该 指标 的 基本 原理 是 :有 
程式 计算 :PA0,=713mmHg x FiO,-PaCO, /0.8) 
当 肺 部 疾病 严重 而 影响 气体 弥散 或 存在 证 

分 压 差 值 增 大 , 差 值 越 大 ,疾病 程度 越 重 . 
作为 呼吸 衰竭 严重 程度 的 评估 指标 ,其 意义 
该 比值 越 小 , 肺 部 疾病 越 重 。 临 床上 将 PaO 
新 为 急性 呼吸 寄 迫 综合 征 (ARDS) 动脉 血 P 
不 受 吸 入 氧 浓度 的 影响 ,PaC0, 的 显著 
PaCo: 水 平分 析 , 判 断 是 代谢 性 还 是 
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部 物理 治疗 ,如 给 予 翻身 、 
获 竟 治疗 的 铺 助 措施 . 
正 呼吸 肌 正 常 做 功 有 
原 发 疾病 的 治疗 “应 尽快 治疗 
乎 吸 功 能 不 人 多, 应 采用 强 心 剂 用 
于 肺 部 感染 ,选用 合理 的 抗 / 
氧 疗 与 呼吸 支持 
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供 气 和 无创 性 气 道内 正 压 支持 
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气 前 ,尝试 使 用 无 创 性 通气 支持 方 法 所 

weather face mask) 方 法, 供 气 分 别 高 达 4L, 101. 和 
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^4 , "f QA] ETUR A isa 常 宕 要 机 械 通 气 ” 和 目前 ,机 


开通 气 的 适应 证 常 根据 患 儿 有 持续 或 述 行 性 的 气 


- 气 已 成 为 呼吸 衰竭 治疗 的 主要 手段” 机 
体 交换 障 但 呼吸 暂停 ,以 及 呼吸 衰 阐 严重 影响 
4. 特殊 的 呼吸 支持 


1 其 他 脏 融 功能 等 


对 重 辣 呼 吸 衰 疯 ,在 常规 呼吸 支持 无 效 的 情况 下 ,可 给 了 特 丸 的 呼吸 


W 
+ 
T 
- 
ín 
" 
= 
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cl 
a 


或 生命 支持 ,包括 

D HA HEC (ECMO): ECMO 的 床 理 是 通过 插 管 ,将 非 氧 合 血 引 出 体外 ,通过 膜 氧 合 器 进 
行 气 合 . 玫 进入 患者 循环. 起 到 人 二 肺 的 作用 。ECMO 在 新 生 儿 和 小 婴儿 常规 机 械 呼吸 无 效 . 危 
及 生命 的 难 治 性 呼吸 误 妆 并 预计 短 时 间 能 够 解决 问题 时 使 用 。 对 于 非 新 生 儿 ,ECMO 与 常规 机 
克 势 尚 不 明确 

2) if Acn ^C: A nC (Ene Hoo] SCRI 解 .对 气流 的 阻力 很 低 ,能 显著 降低 表 
m, 订 VA Aj Le tien ARET E T se acp ^ RE T CA ERRUA E AEIR Ti. 
气 拓 以 常规 呼吸 机 提供 ) 能 增加 肺 顺应 性 改善 氧 合 .降低 二 氧化 碳 分 压 及 增加 pH- 

(3) 所 频 通 气 : 量 频 通 气 越 来 越 多 地 被 用 于 急性 呼吸 衰 ARDS 应 用 高 频 通 气 时 通常 将 3 
均 气 道上 计较 常 频 呼吸 机 提高 .可 提高 气 合 . 且 心 排 血 二 不 受 影响 气 漏 发 生 率 也 未 增加 。 在 某 些 
情况 下 (如 支气管 胸膜 瘘 ), 高 频 遂 气 效果 明显 优 于 常规 呼吸 机 。 

(4) 吸入 NO: 可 选择 性 扩张 肺 血管 .降低 肺 血管 阻力 ,改善 氧 合 。 

(5) 骸 入 搞 和 有 男 于 改善 气 道 异 稼 所 致 的 呼吸 衰竭 .如 急性 喉 炎 。 

(6) 肺泡 表面 活性 物质 :经 气管 插 管 注入 肺泡 表面 活性 物质 ,有 助 于 ARDS 患 儿 改 善 氧 合 和 
提高 生存 次 


第 三 节 ”儿童 急性 中 毒 


基 些 物质 接 解 人 体 或 进入 体内 后 ,与 体液 和 组 织 相 互 作用 ,破坏 机 体 正常 的 生理 功能 ,引起 
和 暂时 或 永 A gk i EO ng. JL 
婴 纠 儿 至 党 龄 前 期 ,是 儿科 急诊 的 常见 疾病 之 一 。 婴 幼儿 时 期 常 发 生 误 服药 物 中 毒 ,而 学 龄 前 
W ER NAT Adi JLN nap 周围 环境 密切 相关 . 常 为 急性 中 毒 。 儿 童 接触 的 各 个 方 
UR .环境 中 的 有 毒 动 .植物 ,1 农业 的 化 7 药物 .生活 中 使 用 的 消毒 防腐 剂 、 
季 虫 剂 和 去 污 剂 等 ,都 可 能 发 生 中 这 或 意外 事故 。 造 成 儿 间 :中毒 的 原因 主要 是 由 于 年 幼 无 知 ， 
缺乏 生活 经 验 , 不 能 辨别 有 毒 或 无 吉 。 婴 儿 时 期 往往 拿 到 东西 就 放 入 口中 ,使 接触 毒物 的 机 会 
增多 。 因此 ,儿童 中 毒 的 诊断 和 急救 工作 显得 十 分 重要 。 
[ 中 z] 
1. KLER As Ln patio EI 90% 以 上 。 毒物 进入 消化 道 后 可 adi E 
膜 .家 .小肠 .结肠 和 直肠 吸收 ,但 小 肠 是 主 要 吸收 部 位 、， 常见 的 原因 有 食物 中 毒 ,药物 误 服 、 火 
鼠 或 对 虫 剂 中 得 ATAA WEE 
2. BRE Ef JL d 


AFEFE (acute poisoning) 多 发 生 在 


中 , 脂 溶性 毒物 易于 吸收 ; diri: A ELI Ea Lad sb HERR 
IR `: 汪 腺 吸收 常见 有 接触 穿着 有 农药 污染 的 衣服 anti idu 、 动 物 咬 伤 等 。 

3 呼 豚 道 吸入 ”多 见于 气态 或 探 发 性 毒物 的 吸入 出 于 肺泡 表面 积 大 ,毛细 血管 丰富 , 进 

oen. UA, ix us ^ CHedp ni T AA M SC pai 6p UBER Arpa S 
. 注射 吸收 ”多 为 误 注 药物 ， 如 毒物 或 过 基 药 物 直接 注入 静脉 ,被 机 体 吸收 的 速度 最 快 ， 
ai 口 、 创 伤 面 吸收 如 大 面积 创伤 而 用 药 不 当 , 可 经 创面 或 创口 吸收 中 毒 

( 中 碍 机 制 | 】 

D di p) Ms AS WE PA 663 Er, Hb Y fit RTT E Ld s WC nS e Ld GL 

1. 于 扰 酶 系统 VE dpa Op pr bu Hm db t PE v rds ETE HT. an PUE 
ZAA DARRE t Le n a hao Cos 4 C CERES. 

2. MAMARA ul CEU pais (E eC ILE EER ET LU 
Maak [i AEE ER t P tS UL. f CUT De ie x CRUS S 

3. BASERA URR amies c e 


第 十 八 章 儿童 急救 
4. 作用 于 核酸 ”如 烷 化 剂 气 芥 和 环 磷 酰胺 ,使 DNA. 烷 化 ,形成 交叉 连接 ,影响 其 功能 : 
5. 变态 反应 ”由 抗原 抗体 作用 在 体内 激发 各 种 异常 的 免疫 反应 。 
6. 麻醉 作用 ”部 分 强 亲 脂性 毒物 ,如 茶 . 汽 油 , 煤 油 等 有 机 溶剂 ,吸入 性 床 醉 药 ,可 通过 血 脑 
屏障 蓄积 于 脑 细胞 膜 而 抑制 脑 细 胞 的 功能 。 
7. 干扰 细胞 膜 或 细胞 器 的 生理 功能 “如 河豚 毒素 和 一 些 重 金属 等 可 破坏 细胞 慌 .细胞 器 ， 
干扰 细胞 膜 的 离子 运动 , 膜 兴 奋 性 和 能 量 代谢 而 产生 毒性 作用 。 
8. 其 他 。 
[ 毒物 在 人 体内 的 分 布 与 排泄 】 
1， 毒 物 的 分 布 “ 主 要 在 体液 和 组 织 中 ,影响 分 布 的 因素 有 毒物 与 血浆 蛋白 的 结合 力 ,毒物 
与 组 织 的 亲和力 等 。 
2. 毒物 的 排泄 ”可 经 肾 .胆道 或 肠 道 排泄 ;部 分 毒物 在 肠 内 可 被 再 TERGUM 声 肝 循环 ,导致 
从 体内 延缓 排泄 。 其 他 排泄 途径 有 经 汗腺 ,唾液 腺 乳汁 排 至 体外 ;有 省 气体 则 经 肺 排出 . 
[ 中 毒 的 诊断 】 
1. 病史 ”包括 发 病 经 过 、 病 前 饮食 内 容 .生活 活动 范围 .家 长 职业 2 
品 和 药品 .经常 接触 哪些 人 、 同伴 儿童 是 否 同 时 患 病 等 。 在 急性 中 毒 的 诊断 中 ,家 长 或 年 长 患 】 
Et 过 , 则 诊断 较为 容易 。 和 否则 ,由 于 中 毒 种 类 多 ,加 上 儿童 ,尤其 是 i pen 
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2) UE TH LUETI RS FLOS RE UE HA RT E EI PIRE CES) 9 ATTER. TEERAA 
口 插入 胃 管 后 ， ul 50ml 注射 器 抽 吸 ,直至 洗 出 液 清 澈 为 止 ,首次 抽出 物 送 毒物 鉴定 。 常 用 的 洗 
胃液 有 :温水 、 缀 了 酸 、1 : 10 000 高 锰 酸 钟 、. 298~595 碳酸 氧 钠 、. 生 理 盐水 或 0.45% 毛 化 钠 溶液 ; 沈 
骨 禁 总 的 腐蚀 性 每 物 中 毒 可 用 中 和 法 ,牛奶 亦 可 起 中 和 作用 ,同时 可 在 胃 内 形成 保护 膜 , 减少 刺 
JR. 可 将 活性 炭 加 水 ,在 洗 胃 后 灌 kal 以 迅速 吸附 毒物 。 对 于 摄 入 毒物 时 间 在 1 小 时 以 
上 者 . P) LUE AE S. MUERE ET ER 
) 导演 :可 在 活性 痰 应 上 e RT PM 常用 的 泻药 有 硫 
es 可 口服 或 由 胃 管 灌 入 。 硫 酸 钠 无 硫酸 镁 所 致 高 血 镁 所 引起 的 副作用 ,用 于 导演 
较为 安全 ;中 概 抑 制药 (如 茉 巴 比 妥 ) 中 毒 时 不 宜 使 用 硫酸 镁 导演 ,以 防 加 重 中枢 抑 制 。 在 较 小 
IL qc ovii 1*3 Jr Sc f) Wr IK Rp fF RR. 
4) 全 肠 溢 洗 :中 毒 时 间 稍 久 ,毒物 主要 存留 在 小 肠 或 大 肠 , 需 进行 全 肠 灌 洗 ; 对 于 一 些 缓慢 
吸收 的 得 物 ., 如 铁 中 毒 等 较为 有 效 。 常 用 大 量 液体 行 高 位 连 先 ( 儿 童 约 用 1500~3000ml), 直 
至 洗 出 液 变 消 为 止 、 洗 肠 液 常用 196 dS Res 也 可 加 入 活性 炭 ,应 注意 水 .电解 质 平衡 。 
对 服 / bir 柱 物 者 或 患 儿 极度 虚弱 时 .3 全 肠 灌 洗 。 
) BEWK BIER P TAS p ih 去 衣服 .用 大 量 清水 冲洗 毒物 接触 部 位 ,或 用 中 和 
te E 呢 碱 中 和 强 碱 、 强 酸 ;如 用 清水 冲洗 酸 、 碱 等 毒物 应 至 少 10 hs 
6) 对 于 吸入 中 毒 ,应 将 患 儿 移 离 现场 ,放置 在 通风 良好 空气 新 鲜 的 环境 
物 , 及 时 吸 氢 。 
7) 止血 带 的 应 用 AAA 带 , 阻 止 毒物 经 并 
脉 或 淋巴 管 弥散 。 止 血 带 应 每 10-30 分 钟 放松 1 次 
(2) 促进 已 吸收 毒物 的 排出 
) 利尿 :大 多 数 毒物 进入 机 体 后 经 由 肾脏 排泄 ,因此 加 强 利尿 是 加 速 毒物 排出 的 重要 措 
施 。 静 脉 答 注 5%~10% 和 葡萄糖 溶液 可 以 冲淡 体内 毒物 浓度 ,增加 尿 量 ,促使 排泄 。 病 情 较 轻 
或 没有 静脉 滴 注 条 件 时 ,可 让 其 大 量 饮水 。 但 如 患者 有 脱水 ,应 先 纠正 脱水 。 可 应 用 利尿 药 ， 
8 HTICHECKE 1-2 mg/kg iff] ONU FFERR 0.5~1g/kg, 或 25% 山梨 醇 1~2g/kg 静脉 滴 注 。 大 
量 利尿 时 应 注意 适当 补充 钾 盐 。 保 证 尿 量 每 小 时 在 6-9mlkg。 在 利尿 期 间 应 监测 尿 排出 量 、 
液体 人 量 .血清 电解 质 等 。 ee 药 浓度 低 于 中 毒 水 平时 , 则 可 
停止 利尿 . 
2) 城 化 或 酸化 尿 液 :毒物 肾脏 的 清除 率 与 尿 基 并 不 成 比例 ,单独 利尿 并 不 意味 着 排 } 
碱 化 永 液 后 ,可 使 弱酸 类 毒物 ,如 水 杨 酸 和 蔡 巴 比 妥 清 ;酸化 尿 液 后 ,可 使 弱 碱 类 
排出 增加 ,但 ji 该 方法 在 临床 上 较 少 应 用 。 常 采用 碳酸 氨 钠 溶液 1-2mmol/kg 静脉 滴 注 1~2 
在 此 期 问 检查 尿 js TEMERE a VARR K z 7.5~8.0 in 乙酰 唑 胺 同时 有 利尿 和 碱 化 尿 液 
的 作用 。 维 生 素 导 酸 性 永 。 
3) 血液 净 中毒 串 儿 ,可 采用 透析 疗法 增加 毒物 排出 。 服 障 
E "mein jan fi. 将 血液 中 的 有 毒物 质 和 代谢 废物 排出 ;血液 持 
续 净 化 - 持续 肾脏 替代 治疗 (CRRT) 既 可 替代 惨 脏 功 能 ,保持 内 环境 稳定 ,又 能 清除 中 小 分 子 量 
Ry. © Me 夫 :; 此 法 是 将 患 儿 血液 经 过 体外 循环 ,用 吸附 剂 吸收 毒物 后 再 输 回 体内 ;应 
用 指 征 类 似 于 血液 透析 , 尤其 适用 于 中 大 分 子 . 脂 溶性 .与 血 奖 蛋白 牢固 结合 的 毒物 中 毒 ,这 些 
毒物 通过 血液 透析 不 能 析出 ,用 血液 灌流 则 有 效 ,如 有 机 磷 农 药 . 巴 比 妥 类 、 安 定 类 、 抗 抑郁 药 、 
洋 地 黄 类 , 茶 碱 类 , 酚 类 等 中 毒 。 国 血浆 置换 :能 清除 患者 血 奖 蛋 白 结 合 的 毒物 ,如 部 分 抗生素 
降 糖 药 . 降 压 药 等 。 国 换血 疗法 :当中 毒 不 久 ,血液 中 毒物 浓度 极 高 时 ,可 用 换血 疗法 ,但 
i. ERR uf Vet PORE 
4) 高 压 氧 的 应 用 :在 高 压 氧 情况 下 , 血 中 氧 溶解 度 增高 , 氧 分 压 增高 ,促使 氧 更 易于 进入 组 
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里 呼吸 道 分 泌 


SH 
部 
Mu 
nm 


增加 。 
UG 


RA 


织 细胞 中 ,从 而 纠正 组 织 缺 气 。 可 用 于 一 氧化 碳 ,硫化 氨 .所 化 4 
毒 时 .应 用 高 压 氧 治疗 ,可 以 促使 一 氧化 碳 与 血红 蛋白 分 离 - 

3. 特异 性 解毒 剂 的 应 用 ” 见 表 18-1- 

4. 其 他 对 症 治疗 ”及 时 处 理 各 种 中 毒 所 致 的 严 ; 
不 及 时 治疗 ， 随时 可 危及 生命 。 在 中 毒 原 因 不 明 或 无 特 


Ug. 在 一 氧化 碳 中 


证 状 , A 
治疗 时 


TR s AE LP EE SS Lo 
i 闻 尤为 重要 


表 18-1 党 见 毒物 的 解毒 剂 、 剂量 法 


中 毒 种 类 有 效 解毒 剂 剂量 .用 法 及 注意 意 点 
üb.x.4m. H te t, 二 统 内 醇 每 次 3~5mg/kg; 深 部 肌 内 注册,q4h, 营 用 5~10 HE 1 
vB A8 n 
dli 每 次 5% YW O. 1m ,皮下 或 肌 内 注射 ,第 1H 3~ VH 
第 2 2-3 次 ,第 3 日 以 后 等 日 1-2 次 ,其 用 3-7 H. 
tit 30-50ml 
JEJE 10mg/kg, 11t, q8h JE 5 Hilf q12h. 15 14 H 
o ARRA 每 次 10-20 mg/kg. PEIE 596— 109€ (ER, AR I EE E eA 


注射 ,每 日 1 次 ,3~5 H; oK 10-20ml Et, 每 日 2 次 U1 
能 作用 于 因此 肠 道 内 1 术 被 吸收 的 吉 物 ) 


铬 . 镭 . 铀 . 锚 . 钒 . 钴 、 依 地 了 酸 二 钠 钙 AA Sgm ,dl2h, 肌 内 注射 , 共 S 日 
DR NE (Ca-Na,-EDTA ) 


酸 钙 钠 (diethy ”每 次 E 配 成 1091-2562 i 肌 办 注射 ,或 以 后 


lenetriamine 理 盐水 稀释 成 0.2%~0.595 溶液 静脉 滴 注 ,每 上 2 次 ,3 日 

pantaacetic acid， 为 1 疗程 , 问 隔 3 H 再 用 第 2 疗程 

DTPA) i E i 

去 铁 胺 Hs 日 总 十 不 超过 6g 

TE t KEPE I00mg/Ckg*d), 4) 4 V& F1 5-7 H 

为 1 疗程 : i 

iia ELI MDEECUE EE XD 每 次 1-2mgykg, 配 成 1% 溶液 ,静脉 注册 ,或 每 次 2~ 
fifi RE ls AME, E I 3mg/kg., IUE; IEIRA K e Biel 小 时 后 可 得 
] nA EMEN, 重复 


类 . 仅 胺 类 等 ) 


每 日 500~1000mg 加 在 5%~10% W dg re f ALI ci E 
或 每 日 口服 122g EHI EEI i 


~2 分 钟 吸入 15~30 秒 ,反复 吸入 至 


维 生 


"3 


UNUS REOR E 让 成 酯 吸入 剂 用 时 压 
UE SUR TU 硝酸 钠 注射 为 目 


JEC- MERO apmk S —— rus $ hoy iy 
Wis icf RAI TT 6-10mg/kg., BiU, 1% 溶液 静脉 注射 ,3~5 分 钟 注入 ,每 次 
Vd oft tf 1 Mr s nu dal e ed S e Y 
ET 
MA 25% 溶液 每 次 0.25~0.5g/kg. lp ERAI E CI] 10~15 分 
钟 内 注 完 ) 
pu Oo) 1% Tél f 10mg/kg, tf BL EAM REEE, 
aR eng A MEA 
VL: CRT ELE JE ER DDTUN C EATPTTMIR E SUN ETE 


HV di. 
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ke t (C P AU TEAL A ACT EE ECL PERT TE SEE e 


中 毒 种 类 
有 机 人 磷 化 合 物 类 (1605 、 
1059 3911 Erg idi ist 
Wi BEAR. ME flog BL 
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KDR, T RE T MR 
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有 效 解毒 剂 
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sf 
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fi E se UE RE 
NOU E 

阿托品 

£n 


ERSEM 


' KARR d M 


fij v ER 


EN 


2N id 


Ais Aj un] 


失 海 拉 明 


见效 ,2 


剂量 、 用 法 及 注意 点 。 


30mg/kg( 成 人 0.5-1g/kg), fi 配 成 2 2.5% p "T 
和 或 静脉 滴 注 ,严重 患 儿 2 小 时 后 可 重复 注射 ,并 
李 阿 托 品 同时 应 用 ,至 肌肉 颤动 停止 .意识 恢复 。 氧 解 磷 
定 可 肌 内 注射 

成 人 每 次 0.25~0.75g, 皮 下 
UA, 

严重 中 毒 :首次 剂量 0.05~0.lmg/kg ,静脉 注射 ,以 后 
0.05mg/kg.5~10 分 钟 1 次 ,至 瞳孔 开始 散 大 , 肺 水 肿 消退 ， 
改 At 每 次 0.02~0.03mg/kg, 皮 下 注射 ,15~30 分 钟 1 次 ,至 
意识 恢复 , 改 为 每 次 0.01~0.02mg/kg,30~60 分 钟 1 次 
于 次 0.03~0.05mg/kg, 15~30 分 钟 


a 


每 次 15 


上 


` 肌 内 或 静脉 注射 均 可 ,儿童 


次 皮下 注 


次 0.02~0.03mgkg ,口服 或 皮下 注射 ,必要 时 
B 了 于 均 为 暗 孔 散 后 停 药 ， 4 
时 ， qu 寺 应 再 给 药 。 同 时 合并 应 用 解 磷 定 比 单 用 阿 托 
品 效 末 好 .阿托品 的 剂 旺 也 可 以 减少 _ m 
SARER .新 斯 的 明 dg S rp gt et n t d. E. 


E 


每 次 0.03-0.05 mg/kg 皮下 注册 ,必要 时 每 15-30 分钟 1 次 
每 天 0.1~0.3g/kg, 分 2~4 次 肌 内 注 系 

危重 病例 第 1 次 可 注射 0.2g/kg ,与 解 症 药 和 1 半 胱 氨 酸 合 
用 效果 更 好 


每 次 0.1mg/kg, 皮 下 或 肌 内 注射 ,15 分 钟 1 次 


本 药 只 能 对 抗 阿托品 类 引起 副交感 神经 作用 ,对 中 枢 神 
经 中 毒 症状 无 效 , 故 应 加 用 短 作用 的 药物 ,如 戊 
巴 比 妥 钠 或 异 戊 巴 比 妥 等 


重症 患 儿 用 0.5~2m 
~5 分 钟 后 再 重复 一 
ie. fi 30-60 分 名 1 on 能 
类 ， ajo pter HOSTEM E 


3% 溶液 10-20 Jit 596~25% dij RC DC 
慢 注 射 

每 次 0.0 mg/kg, if 
AW H] , ER 
A KO. mg/kg, Hk Hz TF e ILIAD ES, s SER 10-15 
分 钟 再 注射 1 次 


,如 无 效 增加 至 0.1mg/kg, 可 重 


每 次 1~2mg/kg, 口服 或 肌 内 注射 ,只 对 抗 肌肉 


W 
ri 
dil 
= 
a 
ir 
2: 


中毒 种 类 有效 解 毒剂 
苯丙胺 ( 安 非 他 明 ) AUTE 
ORE 维生素 Be 
RI ( 政 鼠 ) 维生素 K, 


B 受 体 阻 洲 剂 或 钙 持 ” 胰 高 血糖 素 
Wm | 


阿司匹林 c fd 


碳酸 氨 钠 


EZK 


每 次 0.5~lmg/kg,6 小 时 1 X A CJE EG 2388 , Kk 


剂量 .用 法 及 注意 点 


减少 

ARE EST RUBER E 

lOmg/kg 肌 内 注射 ,每 日 2~3 次 

H jf] 0.15 mg/kg 静脉 应 用 ,以 0.05~0.1mg/ (kgh) Wi IG 
注 维持 

每 次 5mg/kg, 口服 或 肌 内 注射 ,必要 时 24 小 时 内 可 重复 
2-3 次 

纠正 脱水 后 车 仍 有 严重 酸 中 要, 可 用 5% DERE UEM 
每 次 6ml/kg, 滔 脉 滴 和 人 ,以 后 必 灵 时 可 重复 1 次 ,} 
始 后 每 半 小 时 碍 尿 一 次 ,使 尿 保持 为 大 性 , 若 谈 为 酸性 
时 ,应 静脉 滴 入 1.4% 碳酸 氨 钠 深 液 10ml/kg 


用 1/6mol 浓度 的 乳酸 钠 溶 液 代 符 上述 1.4% 供 酸 氨 钠 溶 
液 亦 可 ,但 效果 不 如 碳酸 氧 钠 
20-50mg 肌 内 注射 ,预防 出 血 


一氧化碳 (煤气 ) | 氧气 10096 氧气 吸入 , 珊 和 外 
肉 毒 中 毒 O ”多 价 杭 肉 毒 血清 。 1 万 -5 万 单位 肌 内 注射 
河豚 中 毒 | 半 胱 氨 酸 成 人 剂量 为 0.1~0.28 肌 内 注射 ,每 日 2 次 ,儿童 酌情 减 量 


[ PEA 】 


为 了 防止 儿童 中 毒 的 发 生 , 要 做 好 如 下 几 项 工作 : 


1. 管 好 药品 “药品 用 量 .用 法 或 存放 不 当 是 造成 药物 中 毒 的 主要 原因 。 家 长 切 勿 擅自 给 儿 
童 用 药 , 更 不 可 把 成 人 药 随便 给 儿童 服用 。 不 要 将 外 用 药物 装 人 内 服药 瓶 中 。 儿 科 插 务 人 员 开 


处 方 时 ,应 认真 计算 不 同年 龄 儿童 的 用 药 量 , 切 缴 过 量 ; 药 剂 人 员 应 细心 核对 药 量 和 剂型 ,耐心 


向 家 长 说 明 服用 方法 。 家 庭 中 一 切 药 
2. 农村 或 家 庭 日 常用 的 灭 虫 . 灭 
务必 按照 规定 办 法 使 用 。 


3. 做 好 识别 有 毒 植物 的 宣传 工作 ,教育 儿童 不 要 随便 采 食 野生 植物 。 
X Cui EE KRURI. 


4. TEAEJL EECBHE EPER ERIE 


BC UK 


E 


E: 


S Ber REC EJLER. 


鼠 剧 毒药 品 更 要 妥善 处 理 ,避免 儿童 接触 ,各 种 农药 


5. 普及 相关 预防 中 毒 的 健康 知识 教育 。 


( 何 庆 南 ) 
pe ys dsl 
Z5 G LWR 
p rt M Klieeman, Bonita M.D.Stanton, Joseph St- Gemeet al. Nebon’ s b estbook ot 
ediat 9th ed Philadelphia: W.B.Saunders, 2011 
H Travers, Thomas DRea, Bentley J.Bobrow et al Part 4 CPR Overview 
n Heart Associatieit Guidelines for CPR & Emergency Cardiovasculat: Cat 


SG/6-S6854 


第 十 八 章 儿童 急救 


3. Mare D.Berg, Stephen NMLSchexnavder,Leon Chameides, et al.Part 13 :Pediatric Basic 


2010 American Heart Association Guidelines tor CPR & Emergency Cardiovascular 


Life Support: 


Care.Cireulation 2010, 122 : SS62-8875 


So Monica E.Rleinman, Leon Chameides, Stephen. M.Schexnayder, et al. Part 14 : Pediatric 


Advanced Lite Support: 2010 American. Heart Association Guidelines for CPR & Emergency 


Cardiovascular Care;Circulation, 2010, 122 :SS76-S908. 
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附 录 一 


£T 岁 以 下 儿童 体格 发 谊 测量 值 Gc s) 


2005 年 所 市 城 


出 生 3.33 0.39 504 1.7 33.5 L6 345 12 329 1.5 324 039 497 i 32 16 34 12 326 15 
1 个 月 ~ 5.11 Q65 568 24 378 L9 38 13 375 L9 473 058 556 22 37 19 372 L3 366 18 
2 个 月 ~ 627 0.3 $605 23 402 L8 397 L3 399 19 535 068 391 23 392 L8 388 12 388 18 
3 个 月 ~ 7.17 0.78 633 22 417 L8 412 14 4L5 19 656 073 62 21 407 L8 402 13 403 19 
4 个 月 ~ 7.76 0.86 65.7 233 42.8 L8 422 13 424 2 716 078 642 22 419 17 412 12 414 2 
54-H - 832 095 6718 24 44 19 433 13 433 21 7.65 084 662 23 428 18 421 13 421 2 
6 个 月 ~ 8.75 103 698 26 448 2 442 l4 439 2. 813 093 681 24 439 19 431 13 429 2.1 
8 个 月 ~ 935 L04 726 26 462 2 453 13 449 2 8374 099 711 26 453 19 441 13 439 19 
10 个 月 ~ 992 109 755 26 475 2 461 13 457 2 928 101 738 28 464 19 449 13 446 2 
12 个 月 ~ 1049 L15 783 29 488 21 468 13 466 2 98 105 768 28 478 2 455 13 454 19 
15 个 月 ~ 1104 123 814 32 502 2. 473 13 473 2 1043 114 802 3 494 2. 462 l4 462 2 
18 个 月 ~ 1L65 131 84 32 SLS 23 478 L3 4&1 2 1101 LI8 829 31 506 22 467 13 47 2 
21 个 月 ~ 12.39 1.39 873 35 529 24 483 13 489 2 1177 13 86 33 S21 24 472 14 478 2 
20 9 ~ 13.19 148 912 38 547 2.5 487 l4 496 2. 126 148 899 38 54 25 476 l4 485 21 
2.5 9 — 1428 164 0954 3.9 567 25 493 13 507 22 13.733 L63 043 38 56 24 483 13 496 22 
3.027 ~ 1531 1.75 989 38 57.8 2.3 49.8 L3 5L5 23 148 1.69 0976 38 568 23 48.8 L3 505 22 
3.5 9$ - 1633 197 1024 4 592 24 502 13 52.5 24 15.84 1.86 101.3 3.8 584 22 492 L3 513 24 
402 — 1737 203 106 41 607 2. 505 13 534 2.5 16.84 2.02 1049 4.1 599 2. 495 13 521 24 
4.5 9 . 18.55 227 109.5 44 622 2.4 50.8 L3 544 2.6 1801 222 1087 43 6L5 24 499 12 53 26 
5.07- 199 261 113.1 44 6317 24 511 L3 555 2.8 1893 245 111.7 44 627 24 50.1 13 537 28 
5.5 5 . 21.16 2.82 1164 4.5 651 2.5 5L4 L3 566 3 2027 273 115.4 45 644 24 504 13 548 3 

3 557 31 


6.07.0 9 22.51 321 120 48 666 2.5 5L7 13 576 33 21.55 294 1189 47 65.8 24 50.7 


年 龄 组 体重 

Xx S 
出 生 3.32 0.4 
1 个 月 ~ 512 073 
2 个 月 ~ 629 0.75 
3 个 月 ~ 708 082 
4 个 月 ~ 7.63 0.89 
5 个 月 ~ 815 093 
6 个 月 ~ 8.57 1.01 
8 个 月 ~ 9.18 1.07 
10 个 月 ~ 965 11 
12 个 月 ~ 10.11 1.15 
15 个 月 ~ 10.59 1.2 
18 个 月 ~ 1121 125 
21 个 月 ~ 11.82 1.36 
202- 1265 143 
255 ~ 3.81 1.6 
302- 4.65 1.65 
3538 [551 177 
402 - 16.49 1.95 
455- 1746 247 
505 ~ 18.46 2.32 
555- 1958 2.72 
6.0-7.0 44 20.79 2.80 

kd B rPAEJLREAGE 


56.6 


60.5 


17.4 


.2007, 


1.9 


1.8 


452 


46.4 


46.9 


47.5 


47.9 


48.4 


49 


49.3 


49.7 


50.1 


50.3 


50.6 


50.9 


51.1 


1.3 


1.3 


2.8 


2:9 


2.49 


2.87 


头 围 胸围 
Xx S Xx S Xx s Xx S 
49.8 1.7 33 17 33.7 L3 324 1.6 
55.6 22 369 18 372 12 36.6 18 
59 24 38.9 1.9 388 13 387 1.9 
61.7 22 40.5 1.8 40.1 12 402 2 
63.6 2.3 41.5 L8 412 13 4L1 2 
65.5 2.4 42.5 19 42.1 13 418 2.1 
67.6 2.5 43.5 18 431 13 426 21 
70.5 2.] 449 19 44 1.3 43.5 22 
73.2 27 46.1 1.9 447 1.3 442 2 
75.8 2.9 473 2. 452 1.3 449 2 
789 3.1 488 2.1 45.8 1.3 458 2 
817 3.3 502 22 464 1.3 467 22 
844 3.3 515 22 468 13 473 2] 
882 3.7 532 23 473 13 481 22 
92.5 3.77 55 23 479 13 49] 22 
96.2 39 562 2.2 483 1.3 50 22 
99.5 42 57.6 2.3 488 13 507 23 
103.1 4.1 59.1 2.3 49 2 514 24 
106.2 45 604 24 494 1.3 521 24 
109.7 4.6 619 2.5 49.6 1.4 52.8 2.6 
112.7 4.7 632 2.5 499 1.3 53.6 2.7 
1165 5 647 2.6 501 L4 545 3 


附 录 


附 ox 二 
L. EUR) RNIs 及 脂肪 供 能 比 
E -- | 能 量 RNUkcal EAR RNg 
年 龄 ( 岁 ) 脂肪 占 能 量 百分比 (%) 
男 女 男 x ^ 也 
0- 45-50 
95kcal/kg 1.5-3g/ (kg*d) 
0.5- 35-40 
1- 1100 1050 35 35 
2- 1200 1150 40 40 30-35 
3- 1350 1300 45 45 
4~ 1450 1400 50 50 
5~ 1600 1500 55 55 
6~ 1700 1600 55 55 
des 1800 1700 60 60 25-30 
8- 1900 1800 65 65 
9- 2000 1900 65 65 
10~ 2100 2000 70 65 
11~ 2400 2200 75 75 
14-17 2900 2400 80 80 25-30 RE 
2. SHY RNIs 或 Als 

ERS) Amg a R 
0~ 300 0.3 50 13 
0.5~ 400 10 50 8 
ie 600 12 50 3 
4~ 800 12 90 12 
Ta 800 12 90 13.5 

5 女 男 x 

tie 1000 16 18 120 18 15 
14- 1000 20 25 150 19 15.5 


18~ 800 15 20 150 15 11.5 


RER 


年 龄 A 
(5) 
RNI/ugRE 
0- 400 (AD 
0.5- 400 (AD 
le 500 
4~ 600 
7~ 700 
11~ 700 
男女 


14~ 800 700 
18~ 800 209 


d :RNI, 推荐 摄 入 
该 参考 值 ;摘自 中 国 ? 


项 目 


i 
ar 


压力 


细胞 数 


维生素 维生素 


D E 
RNI/  A/mg 
ug o-TE* 
10 3 
10 3 
10 4 
10 5 
10 7 
5 10 
5 14 


”维生素 
B, 


RNI/mg 


0.2 (AD 
0.3 (AD 
0.6 
0.7 
0.9 
12 
B Es 
L5 12 
14 — 13 


维生素 RER 维生素 


B; Bi; 


RNI/mg Al/ug 


04(AD 04 
0.5 (AD 0.5 
0.6 0.9 
0.7 12 
1 12 
12, 1.8 

男 女 


1.5 1.2 2.4 
1.4 1.2 24 


TET 
会 .中 国 居民 膳食 营养 素 参 考 摄 


ATE ca. EGE SU DFE ELENE, A 
京 :中 国 轻工业 出 版 社 ,2000. 


At.dt 


WS 录 三 
dH SRNEERE - 
S 法 定单 位 
新 生 儿 5ml 
儿童 100-150ml 
新 生 儿 0.29-0.78kPa 
儿童 0.69~196kPa 
新 生 儿 (0~34)x 10%L 
极 低 体重 儿 (0-44) x 10°/L 
婴儿 (0-20) x 107L 
儿童 (0~10)x 10%L 
新 生 儿 0.2-12g/L 
极 低 体重 儿 0.45-2.27glL. 
儿童 0.2-0.4g/L 
婴儿 3.9-5.0mmol/L. 
JL 3i 2.8-4.5mmol/L 
"JL 110-122mmol/L 
儿童 117-127mmol/L 


1.005-.1.009 


C 
RNI/ 
mg 
40 
50 
60 
70 
80 
90 


TERM 


叶酸 烟 酸 
MEE RNI/mgNE 
65CAD 2(AD 
80 CAD 3(AD 

150 6 

200 7 

200 9 

300 12 

P E: 

400 15 12 

400 14 13 


; 凡 表 中 数字 缺 如 之 处 表示 未 制订 


旧制 单位 


30-80mmH;O 
770-200mmH;O 
0-34/mm' 
0-44/mm' 
0-20/mm' 
0-10/mm* 
20-120mg/dl 
45-22 7Tmg/dl 
20-40mg/dl 
70-90mg/dl 
50-80mg/dl 
650-720mg/dl 
690-750mp/dl 


By 录 四 
上 EXAM 血液 一 般 检 测 正常 值 
项 目 年 龄 m to PEE BEERS 值 一 
法 定单 位 旧制 单位 
红细胞 新 生 儿 52-64)x10 IL — (52-64) x 10"/mm 
"EJL (4.04.3) x 10"7L (4.04.3) x 10/mm? 
儿童 (4.0-4.5) x 10"/L (4.0-4.5) x 107mm 
METAR 新 生 儿 180~190g/L 18~19g/dl 
婴儿 110-120g/L 11-12g/dl 
儿童 120-140g/L 12-14g/dl 
细胞 斥 积 1 天 0.48-0.69 4865-696 
2X 0.48-0.75 4896-1596 
3X 0.44-0.72 44%~72% 
~2 个 月 0.28-0.42 28%~42% 
6~12 € 0.35~0.45 35%~45% 
向 细胞 新 生 儿 20 x 10/1 20 000/ mm? 
婴儿 (11~12)x 10%L 11 000~12 000/mm" 
L 童 (8~10)x 10%L 8000~10 000/mm? 
户 细 胞 分 类 
中 性 粒 细胞 比例 新 生 儿 ~ 婴儿 031-040 3196-400 
0.50-0.70 50%~70% 
淋巴 细胞 比例 0.40~0.60 40%~60% 
LX 0.20~0.40 209t-406t 
单 核 细胞 比例 2~7 天 0.12 12% 
Ur 0.01-0.08 196-89 
嗜 酸性 粒 细 胞 比例 0.005-0.05 0.5%-5% 
EWR PERAH E EE fn 0~0.0075 0%~0.75% 
诈 粒 细胞 数目 (50-300)x 10'/L 50-300/mm' 
网 织 红细胞 比例 新 生 儿 0.03~0.06 3%~6% 
儿童 0.005~0.015 0.5%~1.5% 
血小板 (100-300) x 10%L (100-300) x 10 /mm' 
HbA 50.95 >95% 
HbA, <0.02 <2% 
HPE LX 0.63-0.92 6396-9261 
IR 0.65~0.88 65%~88% 
3 周 0.55~0.85 55%~85% 
6-9 Ji 0.31-0.75 3196-759 
34TH «0.02-0.59 <2%~59% 
6 个 月 


<0.02~0.09 <290~9% 


; 
Ei 


HP 录 五 


心电图 各 波 的 正常 值 
时 限 ( 秒 ) 振幅 (mV) 方向 T 心 电 位 电 轴 钟 向 转向 
P 波 0.05~0.09(0.07) — «025 I.I, aVF, 
VeVe 直立 ， 
aVR 倒置 


PR 间 期 0.08-0.12 Gr JL) 
0.08-0.14 (1 22) 
0.01-0.16(5 岁 ) 
0.10~0.18 (12 岁 ) 

QRS 波 群 ”0.05-0.1 Ri， ， >1L5 ”QRS 波 群 决 。” 中 间 位 : 正常: _ 顺 钟 向 : 

ELERE ayL、ayF & — DIN HESSE VV, Œ rs 
ah, 钟 向 转 qn 型 
zi tL: 

50%V, Æ Rs 

型 ,Vs & r8 

型 


aVR 5t QR 型 
逆 钟 向 : 


Va~Ve E qR 型 


六 11506%VYi=V | 模 位 : 
均 呈 Rs 型 avq 
aVF £18 型 


R q +R g <4.5 : 垂直 位 : 
aVL ES 型 
aVF Æ qR 型 | 
Rsr<2.0( 横 位 ) 


Rae <2.5( 直 立 位 ) 
RystSvi<4.5 


Rw<1.0 
Bi2<Svt<lS 
RvitSvs<1.5(3~5 岁 后 ) 
Ragas 
Rys <1.5 (新 生 儿 ) 
STE 胸 导 联 抬 高 <0.25 
其 余 导 联 抬 高 <0.15 
下 降 <0.05 | 
T 波 L.I aVF, ViVe 直立 ,aVR 
倒置 
<3~4 天 Vi 可 直立 ,Vs 直立 、 
倒置 MEE 
>3-4 天 V, 倒置 ,Vs 直立 
UJ 0.10.3 0.05 以 下 ,V， 与 T 波 一 臻 
可 达 0.2~0.3 


QT 间 期 0.21-0.38 


中 英文 名 词 对 照 索引 


11B- 其 化 酶 缺乏 症 1 1B-hydroxylase deficiency, 11B- 
OHD 435 

17a- FETTE WE 17a-hydroxylase deficiency, 17a- 
OHD 435 

21- FEE BE TE — 21-hydroxylase deficiency, 21- 
OHD 434 

3B- £625 F3] P3 Ho Ss Ff d ze E 3B-hydroxysteroid 
dehydrogenase deficiency, 38-HSD 435 


B 


巴 宾 斯 基 征 Babinski 征 34 

白血病 ”leukemia 376 

败血症 septicemia 209 

PEEP RR WRR HO JLE RL EA benign childhood 
epilepsy with centrotemporal spikes 395 

RN R phenylalanine, Phe 158 

A ARIE phenylketonuria, PKU 158 

毕 脱 斑 Bitot’s spots 71 

表面 活性 物质 蛋 Fd surfactant protein, SP 115 

性 脑 炎 ”viral encephalitis 406 

病毒 性 心肌 炎 viral myocarditis 304 

病理 性 黄姜 pathologic jaundice 120 


C 


C- 反应 蛋白 C-reactive protein, CRP 63 

参考 摄 入 量 dietary reference intakes, DRIs 50 

FPE 大 肠 埃 希 菌 enterotoxigenic E. coli, ETEC 252 
肠 病 性 肢 端 皮炎 acrodermatitis enteropathica 82 


肠 道 病毒 71 型 entero virus, EV71 207 


p 


肠 肝 循环 enterohepatic circulation 119 

WES intussusception 191 

向 频 机 械 通 气 conventional mechanical ventilation, 
CMV 117 

Gr uud 4A EA Pb ud 

党 染色 体 显 性 遗传 autosomal dominant inheritance — 148 


uj ef 4A pA ra ud s 
W Uefa pka PEXITE autosomal recessive inheritance 149 


成 人 疾病 胎儿 起 源 学 说 developmental original health and 


diseases, DOHaD 9 


continuous positive airway pressure, 


CPAP 117 
持续 胎儿 循环 “persistent fetal circulation, PFC 96 
充血 性 心力 衰竭 ”congestive heart failure 315 

1 血性 大 肠 埃 希 菌 。 enterohemorrhagic E. coli, EGEC 252 

川崎 病 Kawasaki disease, KD 181 
传染 性 单 核 细胞 增多 症 infectious mononucleosis, 

IM 203 
传染 性 非典 型 肺炎 infectious atypical pneumonia 278 
串联 质谱 技术 tandem mass spectrometry, MS/MS 158 
磁 共 振 成 像 ”magnetic resonance imaging, MRI 109 
促 性 腺 激素 ”gonadotropin hormone, Gn 426 
促 性 腺 激素 释放 激素 ”gonadotropin releasing hormone, 

GnRH 426 


E 


大 于 胎 龄 large for gestational age, LGA 94 
单纯 性 肥胖 obesity 66 

单 基因 遗传 性 疾病 single gene disease 148 

日 骨 化 醇 cholecalcifero] 74 

担 红 素 脑 病 ” bilirubin encephalopathy 123 

蛋白 质 - 能 量 营 养 不 良 protein-energy malnutrition, 
PEM 61 

EEEE low birth weight, LBW 93 

低 氧 性 呼吸 衰竭 “hypoxemic respiratory failure 449 
也 方 性 先天 性 甲状 腺 功能 减退 症 endemic congenital 


hypothyroidism 431 


ur 


j epilepsy 392 

t F 续 状态 status epilepticus, SE 400 

碘 缺 乏 症 iodine deficiency disorders, IDD 83 

电子 计算 机 断层 扫描 ”computed tomography. CT 391 
动脉 导管 未 闭 patent ductus arteriosus 297 


多 基 
多 器官 功能 衰竭 multiple organ failure MOF 210 


遗传 性 疾病 ”multifactorial disease 149 


E 
EB JÑH} Epstein-Barr virus, EBV 203 


JEJE thrush, oral candidiasis 238 


儿童 


级 生命 支持 pediatric advanced life support, 


中 英文 名 词 对 照 索引 


PALS 446 


pediatric basic life support, PBLS 446 


integrated management of childhood 


illness, IMCI 6 


法 治 四 联 锭 
Ji fel ra edo 
ES 


:结合 胆 红 素 unconjugated bilirubin 103 


RA PERE DRIA 
mellitus, NIDDM 437 
:省 体 抗 

NSAIDs 188 


tetralogy of Fallot, TOF 300 
atrial septal defect 293 
AV block 304 


EJE noninsulin-dependent diabetes 


non-steroidal anti-inflammatory drugs, 


肥胖 obesity 66 
肥胖 - 换 氧 不 良 综 
WIE cnl fee 


Wis ze EEH 


GE  Pickwickian syndrome 67 


Fröhlich syndrome 68 
pulmonary surfactant, PS 103 


Viti kK pneumatocele 281 


pulmonary stenosis, PS 292 
ulmonary aspergillosis 228 


hyaline membrane disease, HMD 102 


肺炎 pneumonia 277 


Mi 2e 3c i 


PJ mycoplasma pneumoniae pneumonia 286 


rheumatic fever 181 


KPI rheumatic diseases 180 


Jb Hr tl 


Chvostek 征 80 
Ald rewarming 137 


Miimi diarrhea 251 


Wr ARE EPI 


1k el Ib de 


hepatolentieular degeneration, HLD 160 
infectious pneumonia 129 
感染 性 心 内 膜 炎 


感染 性 休克 


infective endocarditis 307 
septic shock 211 


kaf M SYERRISCIT HBIG 100 


wadi hi IRE p hy 'ercapnia respiratory failure 450 
MfG JL high risk infant 94 
Ehl- nm ^ Cuts 


a C UA 


hyperoxic hyperventilation test 113 


iv peroxia test 13 


CELUM AE Gram-negative bacillary pneumonia, 


GNBP 281 


IPGA toxoplasmosis 133 


功能 残 气 一 functional residual capacity, FRC 115 

富 内 生长 迟缓 intrauterine growth restriction/retardation, 
IUGR 100 

富 外 生长 迟缓 extrauterine growth retardation / restriction, 
EUGR 99 

fth) ancylostomiasis 234 


MEI ERR 
Ju RE 
孤立 性 蛋白 尿 
孤立 性 血尿 


rachitic rosary 77 


autistic spectrum disorders, ASD 22 
isolated proteinuria 323 
isolated hematuria 323 
An t v3 2I 
EGB 384 
冠状 病毒 
光照 疗法 “phototherapy 125 
xir AB 
过 期 产儿 post-term infant 93 


eosinophilic granuloma of bone, 
coronavirus 252 


anaphylactoid purpura 190 


H 


H, 受 体 持 抗 剂 Hyreceptor blockers 242 
E-a- RIS 

郝 氏 沟 
3k - 舒 综合 征 Henoch-Sehonlein purpura, HSP 190 
红细胞 di -6- VERAT 
红细胞 游离 原 叶 啉 
FEP 357 
呼吸 道 合 胞 病毒 、respiratory syncytial virus, RSV 266 
呼吸 道 合 胞 病毒 肺炎 
pneumonia 284 
呼吸 机 相关 肺炎 
VAP 117 


Wig PORE E 


Hand-Schuller-Christian disease, HSC 383 


Harrison's groove 77 


d 


(Ai G-6-PD 362 


free erythrocyte protoporphyrin, 


respiratory syncytial virus 


ventilator associated pneumonia, 


respiratory distress syndrome, RDS 115 
呼吸 衰竭 respiratory failure 450 
呼吸 并 
花生 四 烯 酸 

化 月 性 脑膜 炎 


apnea 96 


srachidonic acid, AA — 51 


purulent meningitis 402 


换血 疗法 exchange transfusion 126 
蓝 体 生成 索 luteinizing hormone, LH 426 
活动 消耗 “physical activity 50 


获得 性 免疫 缺陷 综 合 征 
syndrome, AIDS 169 


acquired immunodeficiency 


肌 电 图 electromyography, EMG 146 


Ail Cr 
AED LED iu 


BMR 50 
149 


genomic imprinting 


激素 hormone 418 

iOS- RERE Guillain-Barré syndrome, GBS 410 

ATEM EUR I acute pulmonary 
Segun 229 

AMPEREUCPEME acute infectious laryngitis 268 


Enp ET 


Eu 
ARDS 451 
ES PSAE 


> 


URI 266 


:d 
Faro 


APENE AIRT 


i 


急性 支 气 锋 炎 


AAT EHE ac 
ERG XJ 2S 
LT IPTE 47 


DA 
AIEI pa 


TUE RE 


£' FM 
Ax ^ (6, fij Aj Ej 
Xni vf NER 
Jut Bic 

FAJL 


En U iE (5 3: t GE 


MAS 188 
已 细胞 病毒 感 


ILAK Je $ til 
TUR GR as 


TRI IRR SE res A 


secretion of antidiuretie hormone, SIADH 


PUE sd x 


LPE SE 


E RESCUE i 
"E'HE NERIS 


anxie 
tuber 


和 性 脑膜 炎 


convulsion 


Macr 


ETT fil: 


IRIT acute respiratory distress syndrome, 


CII ALL 377 


acute tracheobronchitis 269 
acute upper respiratory infection, 
acute renal failure, ARF 345 


p" m 
2€ acute glomerulonephritis 


322 
acute miliary tuberculosis of the lungs 221 
acute bronchitis 269 


453 
198 


ute poisoning 
poliomyelitis 
f? secondary apnea 103 
FA secondary immunodeficiency. SID 169 


secondary glomerular diseases 323 


231 


rasitic disease 


164 


JE plan acidemia, MMA 


Ul x fex 


hypothyroidism 15 
thyroid hormone 15 
ty disorder 88 
culosis 216 

tuberculous meningitis 222 
内 肺炎 285 
proximal renal tubular acidosis, PRTA 339 
400 


staphylococcal aureus pneumonia 


pas 


osomia 93 


macrophage activation syndrome, 


小 TRAE : 
KUL cytomegalovirus infection 131 


Kernig IE 34 
424 


antidiuretic hormone, ADH 


syndrome of inappropriate 
280 
DT 


antibiotic-associated diarrhea, 


中 英文 名 词 对 照 索 引 O07 


AAD 253 
可 耐 受 最 高 摄 入 量 tolerable upper intake level, UL 50 
咳嗽 变异 型 哮喘 CVA 275 


空肠 弯曲 菌 ”Campylobacter Jejuni 252 
口服 补液 盐 


口 炎 stomatitis 


oral rehydration salts, ORS 47 
238 


L 


Lennox-Gastaut 综合 征 LGS 392 


朗 格 汉 斯 细胞 组 织 细胞 增生 


Langerhans cell histiocytosis， 


LCH 384 

狼疮 性 肾炎 ”lupus nephritis 323 
WJ- 雪 病 ”Letterer-Siwe disease, LS 384 
类 固 醇 衡 生物 secosteroids 74 


carotenoid 70 


retinoids X receptor; RXR 70 


RETT 
类 视 黄 醇 核 受 
s 
磷酸 肌 酸 激 酶 同 
流行 性 
卵泡 刺激 素 
轮 状 病毒 


combined immunodeficiency, CID 172 


T. creatine kinase, CPK-BB 108 


腮腺 炎 mumps, epidemic parotitis 205 


426 


follicle stimulating hormone, FSH 


rotavirus 252 


195 
HPE Koplik’s spot 
麦角 骨 化 醇 
曼 性 肺 疾病 
慢性 肉芽 肿 病 
毛 玻 璃 样 
毛细 文 气管 炎 
RIRO AURA 
弥散 性 血管 内 凝血 
DIC 372 
Y, cst 
泌尿 道 感染 urinary tract infection: UTI 
免疫 167 
免疫 功能 低下 
for d BE 
aI PE L ARR TU 


195 


ergocaleiferol 74 
chronic lung disease, CLD 96 
171 


chronic granulomatous, CGD 


116 


ground glass 


269 


bronchiolitis 
UJ diffusion weighted imaging» DWI 109 


disseminated intravascular coagulation, 


rooting reflex 97 
333 


immunity 
immuno-compromise 169 
immunodeficiency. ID 169 

366 


immune thrombocytopenia, ITP 


N 


Me tuli 
脑 电 图 


233 


enterobiasis 


eleetroencephalography. EEG. 391 


D < 


n 


英文 名 词 对 照 索 引 


脑 干 听觉 诱发 电位 ”brainstem auditory evoked potential, 
BAEP 391 

Maf cerebral spinal fluid, CSF 390 

脑 实 质 出 血 ^ intraparenchymal haemorrhage, IPH — 111 

脑室 周围 白质 软化 “periventricular leukomalacia, 
PVL 108 

脑室 周围 - 脑室 内 出 血 ^ periventricular-intraventricular 
haemorrhage, PVH-IVH 108 

脑 性 瘫痪 cerebral palsy 408 

狐 多 糖 贮 积 症 ”mucopolysaccharidosis, MPS 162 

黏附 - 集聚 
E.coli, EAEC 252 

念珠 菌 病 ”candidiasis 226 

尿 崩 症 diabetes insipidus, DI 424 

尿道 炎 urethritis 333 


性 大 肠 埃 希 菌 ”enteroadherent-aggregative 


脓 气 胸 pyopneumothorax 280 
脓 胸 empyema 280 


P 


排泄 消耗 excreta 50 
膀胱 输尿管 反 流 vesicoureteral reflux, VUR 334 


SPEK cystitis 333 


WEOE herpetic stomatitis 239 


疱疹 性 咽 峡 炎 herpangina 267 
不 胎生 发 基质 germinal matrix,GM 110 
皮肤 黏膜 淋巴 结 综合 4 


mucocutaneous lymphnode 


syndrome, MCLS 192 


estimated average requirement, EAR 50 


期 前 收缩 “premature beat 309 
脐 炎 omphalitis 144 

世道 高 反应 性 ”airway hyperresponsiveness, AHR 271 
气相 色谱 - 


spectrometry, GC/MS 158 


FEH A 
质谱 技术 gas chromatography mass 


潜伏 结核 感染 latent tuberculosis infection 225 


侵 袋 性 大 肠 埃 希 菌 ”enteroinvasive E.coli, ETEC 252 


青春 期 adolescence, puberty 86 

理 年 成 熟 期 发 病 型 糖尿 病 maturity-onset diabetes of 
vouth; MODY 437 

DE 


SA EÉ desmopressin 21 


IHAW aspergillosis 228 


Eii £f: d 


^ thi 


WERE generalized epilepsies with 


febrile seizures plus, GEFS' 397 
全 面 性 发 作 generalized seizures 394 
AIREAN Global Initiative for Asthma" GINA 271 
全 身 炎症 反应 综合 征 systemic inflammatory response 
syndrome, SIRS 209 


缺 铁 性 贫血 iron deficiency anemia, IDA 355 


R 


Reye 综合 征 Reye syndrome 408 

染色 体 病 chromosomal disorders 148 

APER febrile seizure, FS 401 

人 类 免疫 缺陷 病毒 ”human immunodeficiency virus， 
HIV 169 

人 类 


溶血 尿毒 综合 征 hemolytic uremic syndrome: 


ovirus, hMPV 269 
HUS 341 


扁 肺 病毒 、human meta-pneum 


S 


散发 性 先天 性 甲状 腺 功能 减退 症 sporadic congenital 
hypothyroidism 430 

沙门 菌 ”salmonella 252 

沙眼 衣原体 chlamydia trachomatis, CT 134 

伤害 injury 91 

深部 真菌 病 deep mycosis 225 

神经 性 贪 食 症 ”bulimia nervosa 89 

神经 性 厌食 症 。 anorexia nervosa 89 

神经 元 特异 性 烯 醇化 酶 、 neuron-specific enolase, NSE 108 

肾病 综合 征 nephrotic syndrome, NS 322 

goet renal tubular acidosis, RTA 338 

BORRUEXESE glomerular filtration rate,GFR 320 


1% pyelonephritis 333 
生理 性 黄姜 physiological jaundice 119 


生长 迟缓 stunting 63 
生长 激素 growth hormone ,GH 420 
生长 激素 缺乏 症 。”growth hormone deficiency, GHD 420 


生长 激素 释放 激素 GHRH 420 

长 激素 释放 抑制 激素 “somatostatin,SRIH or GHIH 420 
an wetlung 116 

-二 指 肠 省 疡 duodenaluleer, DU 244 

食管 - 气管 联合 导 气 管 esophageal-tracheal combitube, 
ETC 449 
食物 热力 作用 
视 黄 醇 retinol 70 


LEA GR 


thermic effect of feeding, TEF 50 


retinol- binding protien, RBP 70 


MUTSBE retinal 70 

视 黄 酸 retinoic acid; RA 70 

视 黄 酸 核 受 体 retinoic acid receptor; RAR 70 
视 黄 此 retinyl ester 70 


视觉 诱发 电位 visual evoked potential, VEP 391 


ELISA LE adequate intake, AI 50 
JAUS appropriate for gestational age, AGA 94 
hà t don , 
名 缺损 ventricular septal defect 295 


EE 其 前 收缩 
EE 心动 过 如 
水 i chickenpox, varicella 201 
IKI - AFARI 
ie HIS t; 


ventricular premature beat 309 


ventricular tachycardia 312 


— : 
ZJA nk varicella-zoster virus, VZV 201 


sleep disorder, SD 22 
T 


PIEKA Eon at 
HERI diabetes mellitus, DM 3 
PEDRI BEJE JL 
PEIEE 

和 发 性 矮 身材 
特 发 性 性 里 器 idiopathic precocious puberty 427 
特 发 性 血小板 减少 性 紫 疲 
purpura,ITP 366 


meconium aspiration syndrome, MAS 112 


infant of diabetic mother, IDM 115 
glycogen storage disease, GSD 121 


idiopathic short stature, ISS 23 


idiopathic thrombocytopenic 


本 感 诱发 电位 
体感 诱发 电位 somatosensory evoked potential, SEP 391 
体重 低下 underweight 62 


头颅 血肿 
fte AE 


cephalhematoma 145 


recommended nutrient intake, RNI 50 


W 


AV pE re E og ; 
外 周 性 性 早熟 peripheral precocious puberty 427 
完全 性 大 动脉 转 位 
arteries, c-TGA 302 
晚期 新 生 儿 
围 生 期 perinatal period 1 
A 
维生素 A 缺乏 症 vitamin A deficiency disorder 69 
E dcc a 
维生素 D 缺乏 PEF Æ fitit tetany of vitamin D 
deficiency 79 
未 成 熟 儿 preterm infant; premature infant 95 
未 确定 阴离子 
APUA gastric ulcer, GU 244 


骨 食 管 反 流 


complete transposition of the great 


late newborn 94 


undetermined anion, UA 39 


gastroesophageal reflux, GER 59 


胃炎 gastritis 242 
握 持 反射 grasp reflex 16 
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无 症状 性 菌 尿 asymptomatic bacteriuria 333 
物质 滥用 substance abuse 90 


X 


X 连锁 显 性 遗传 X-linked dominant inheritance 149 
X 连锁 隐 
RARA sucking reflex 34 


congenital hypertrophic pyloric 


性 遗传 X-linked recessive inheritance 144 


stenosis 
为 发 育 不 全 综合 征 Klinefelter syndrome 156 
隶 功 能 减退 症 congenital hypothyroidism 25 


省 肠 congenital megacolon 250 


congenital syphilis 134 

先天 性 肾病 综合 征 congenital nephrotic syndrome 323 

先天 性 肾上腺 皮质 增生 证 
CAH 15 

先天 性 心脏 病 congenital heart disease; CHD 291 

线粒体 病 ”mitochondrial disease 149 


congenital adrenal hyperplasia, 


腺 病毒 肺炎 adenovirus pneumonia 284 


疡 peptic ulcer 242 

消瘦 wasting 63 

小 脑 出 血 cerebellar hemorrhage CH 111 
小 于 胎 龄 ”small for gestational age: SGA 93 
心肺 复苏 cardiopulmonary resuscitation, CPR 445 
心理 社会 发 育 障碍 disturbed psychosocial development 88 


cardiac arrhythmia 309 


心律 
心 内 膜 弹力 纤维 增 生 症 endocardial fibroelastosis 306 
OAIR endocarditis 306 

新 


EJL neonate,newbom 93 


生 儿 败血症 ”neonatal septicemia 127 
新 生 儿 持续 
of newborn, PPHN 112 


JË hemorrhagic disease of the newborn 139 


市 动脉 高 压 。persistent pulmonary hypertension 


3 LJE neonatal hypocalcemia 143 
新 生 儿 低 血 糖 ”neonatal hypoglycemia 141 
新 生 儿 高 血糖 ”neonatal hyperglycemia 142 
M 


小 肠 结肠 炎 neonatal necrotizing 


^^i neonatal cold injury syndrome — 135 


SE 


enterocolitis, NEC 137 


: JLI neonatal jaundice 119 


: 儿 颅 内 出 血 intracranial haemorrhage ofthe newhom 110 


:JLWE(G A neonatal tetanus 131 


L 缺 气 缺 血性 脑病 hypoxic-ischemic encephalopathy, 


HIE 


新 生 儿 溶血 病 


新 生 儿 衣原体 感染 
硬 肿 症 
L 和 暂时 
95 
E 儿 暂时 性 呼吸 增 快 
116 


t 


血管 内 皮 细 胞 
血浆 鱼 精 蛋白 副 凝 


TT 
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107 


1e 


血清 铁 


血清 ， 
血 友 病 


咽 结合 膜 


血清 铁 和 蛋白 


铁 


SARS 


A 


YUY 


PLURA 
衣原体 肺炎 


oxygen t 


maturia 


呼吸 综合 征 


hemolytic disease of newborn, HDN 122 
chlamydial infection 134 


sclerema neonatorum 


性 呼吸 困难 


135 


transitory tachypnea of newborn, 

transient tachypnea of newborn, 

asphyxia of newborn 102 

neonatal intensive care unit, NICU 25 
sex chromosome 9 

sexual precocity 15 

endothelium of blood vessels 


192 


plasma protamine paracoagulation, 


161 


EUER 8] T. B 108 


creatine kinase 
heterophil agglutination test, 
serum iron, ST 71 


| serum ferritin, SE 188 


结合 力 total iron binding capacity, TIBC 355 
hemophilia 140 


Y-linked inheritance 149 


3A  pharyngo-conjunctival fever 


267 


severe acute respiratory syndrome, 
278 

herapy 109 

inhaled nitric oxide; iNO 114 
chlamydial pneumonia 
^| F insulin-like growth factor, IGF 


AE FERT 


286 
101 


insulin-like growth factor 


binding protein; IGFBP 101 
胰岛素 依赖 性 糖尿 病 。insulin dependent diabetes mellitus 
IDDM 437 
遗传 性 疾病 ”genetic disease 148 
ATH) inborn errors of metabolism, IEM 156 
HAE ERROR SUIN EHE hereditary spherocytosis, 
HS 360 
AdbTEH JG hereditary glomerular disease 323 
RUE KRZ HGHD 421 


相关 性 肾炎 
dU JE depression 


-病毒 HBV -associated glomenilonephritis 


89 
44 


Mi anion gap, AG 


227 


eryptocoecosis 


323 


AER US 黄 炎 cryptococcal meningitis 224 
BA JL KIE infantile hepatitis syndrome 260 
JLZ infantile spasm 80 
婴儿 先天 性 jS EA MILI congenital hyperinsulinism of 
infancy, CHI 141 
营养 nutrition 26 
nutrients 50 
营 巨 幼 细胞 性 贫血 nutritional megaloblastie 


anemia 358 
vM RE D 
deficiency 74 


GEE VET S 


rickets of vitamin D 


Tip F b ir subdural hemorrhage, SDH — 111 
HRS]  mororeflex 34 
幽门 螺杆 菌 ”helicobacter pylori, Hp 244 
幼年 特 发 性 关节 炎 juvenile idiopathic arthritis, JIA — 184 
soni 结核 primary pulmonary tuberculosis 220 
cA PENES TIS primary apnea 103 
pen: ^JÀj primary immunodeficiency, PID 169 
primary glomerular disease 322 
primary subarachnoid 
haemorrhage, SAH — 111 
原 发 综合 征 primary complex 220 
yes BIER 毒 distal renal tubular acidosis, IRTA 338 


Z 


早产 儿 preterm infant 14 
里 产儿 视网膜 病 
时 期 新 生 儿 
造血 十 细胞 移植 
HSCT 383 


retinopathy of prematurity, ROP 


39 


99 


early newborn 


Mg tER EPEC paroxysmal supraventricular 

tachycardia 311 
EKE normal intestind microflora 
症状 性 泌尿 道 感染 
S^ 
X^ BA G4 R 


bronchopneumonia 


252 


symptomatic urinary tract infection 


116 


air bronchogram 

bronchopulmonary dysplasia, BPD 
278 

271 


C 


d ARE bronchial asthma 


Wi fA proton pump inhibitors, PPE 242 


hematological stem cell transplantation, 


333 


96 
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SS E AES E] enteropathogenic E.coli, EPEC 252 注意 缺陷 多 动 障碍 attention-deficit hyperactivity disorder, 
ras A PERIK bacillary dysentery, toxic type 214 ADHD 21 


R p2 


jE V VILJÀS central nervous system leukemia, 转 铁 和 蛋白 饱和 度 transferrin saturation, TS 355 


CNSL 380 紫癜 性 肾炎 purpura nephritis 323 
"pe ETE MH central precocious puberty, CPP 427 足 月 儿 full term infant 14 
中 性 温度 neutral temperature 97 组 织 胞 桨 菌 病 histoplasmosis 229 


TOhEIUL A2 myasthenia gravis. MG 413 组 织 细胞 增生 症 X histiocytosis X 384 
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34. 卫生 学 /第 8 版 
35. 预防 医学 /第 6 版 
18. 法 医学 /第 6 版 36. 中 医学 /第 8 版 


全 套 教 材 均 为 卫生 部 “十 二 五 ”规划 教材 
ERAH 〈 除 * 外 ) 均 为 “十 二 五 ”普通 高 等 教育 本 科 国 家 级 规划 教材 


策划 编辑 XL ck MEA — 封面 设计 李 R 36 A ISBN 978-7-117-17136-6 
责任 编辑 刘 ck AAM RR GXSOR MADE 有 | 
E aem de ———— 8 Aga AR | 
本 书 附 赠 网 络 增值 服务 ， 激 活 方法 ; á. 
1, SEBIGEEGR A PEE SEPA OR. (edu.ipmph.com) | T 

2 .点击 进 入 “网 络 增值 服务 ”， 搜 索 找到 本 书 Loir 定 _ 价 : 6600 元 国 


(3. 点 击 “ 激 活 ”并 输入 “激活 码 ” 


